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Advertencia 
La medicina es un area en constante evolucién. Aunque deben seguirse unas precauciones de 
seguridad estandar, a medida que aumenten nuestros conocimientos gracias a la investigacién 
basica y clinica habra que introducir cambios en los tratamientos y en los farmacos. En conse- 
cuencia, se recomienda a los lectores que analicen los ultimos datos aportados por los fabricantes 
sobre cada farmaco para comprobar la dosis recomendada, la via y duracion de la administracién 
y las contraindicaciones. Es responsabilidad ineludible del médico determinar las dosis y el trata- 
miento mas indicado para cada paciente, en funcion de su experiencia y del conocimiento de 
cada caso concreto. Ni los editores ni los directores asumen responsabilidad alguna por los dafios 
que pudieran generarse a personas 0 propiedades como consecuencia del contenido de esta obra. 
EL EDITOR 
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ELEMENTOS 
PROPEDEUTICOS  __ 
DE NEUROPSICOLOGIA 


La neuropsicologia tiene por objeto el estudio de las alteraciones cognoscitivas 
y emocionales, asi como de los desérdenes de la personalidad provocados por 
lesiones del cerebro, que es el organo del pensamiento y, por lo tanto, el centro 
de la conciencia. En la medida en que el cerebro recibe e interpreta las informa- 
ciones sensoriales, se comunica con los demas y se relaciona con el mundo me- 
diante el lenguaje y la motricidad, construye su continuidad y, por tanto, su 
identidad coherente a través de la memoria. Es natural que el sufrimiento cere- 
bral por lesién se exprese a través de trastornos comportamentales, de ahi el 
nombre de neurologia comportamental aplicado también a la neuropsicologia. 

Los objetivos de la neuropsicologia son de tres tipos: diagnésticos, terapéu- 
ticos y cognoscitivos. El analisis semioldgico de los trastornos permite propo- 
ner una sistematizacion sindrémica de la disfuncién del comportamiento y del 
pensamiento, ademas de sostener su sustrato lesivo y formular hipdtesis sobre 
su topografia lesiva. Pero no nos encontramos en la época en que solamente un 
procedimiento clinico minucioso permite deducir la localizacién de las lesio- 
nes cuya prueba ultima seria la autopsia. La exploraci6n moderna por neuroi- 
magen, ya sea con una base radioldgica (tomodensitometria) o sin ella (image- 
nes por resonancia magnética), podria conducirnos a conformarnos con una 
neuropsicologia resumida cuando la estrategia clinica se orientase esencial- 
mente sobre la nosologia: de esta manera, una hemiplejia derecha con afasia de 
apariciOn repentina seria suficiente para sospechar un infarto silviano, que se- 
ria o no confirmado por las exploraciones de neuroimagenes y en la que la bio- 
logia, las investigaciones cardiovasculares, y la angiografia afinarian la etiolo- 
gia y permitirian proponer la prevencion de una reincidencia. El procedimiento 
neuropsicoldgico nos invita a considerar al paciente desde otro punto de vista, 
que seria complementario al procedimiento etiolégico: analizar de manera de- 
tallada el trastorno del lenguaje permitiria comprender mejor el desasosiego 
del paciente y asi sensibilizarse para la reeducacion, que es el segundo objeti- 
vo, pragmatico, de la neuropsicologia. Por ultimo, queda afiadir que el conoci- 
miento de los trastornos provocados por lesiones cerebrales permite generar hi- 
potesis sobre el funcionamiento del cerebro normal: tal es el tercer objetivo de 
la neuropsicologia, cognoscitivo, aquel que teje una relacion entre la neurolo- 
gia del comportamiento y las ciencias denominadas humanas. 

La exposicion de las grandes modalidades de expresion neuropsicoldgica y 
comportamental de las lesiones cerebrales no debe dejarnos la impresion de un 
cerebro desmembrado en funciones atomizadas. 

Si el ser humano puede conocer el mundo y reaccionar en él, ello es gracias 
aun funcionamiento coordinado de sus recursos cognoscitivos, y por las multi- 
ples conexiones que el cerebro teje no solamente de un hemisferio a otro, sino 
también en el interior de cada uno de ellos, dibujando una compleja red neuro- 
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nal articulada de un extremo al otro. De esta manera se establecen innumera- 
bles relaciones entre la cognicion, la afectividad, la percepcion sensorial y la 
motricidad. Dichas relaciones tienen como sustrato la neurona, designada 
como la unidad fundamental del sistema nervioso a condicion de imaginar que, 
si el papel de la neurona es vehicular y tratar la informacion, las neuronas sdlo 
sirven por su multiplicidad (varias decenas de millares) y por la multiplicidad 
de las conexiones que las unen a nivel de la sinapsis para crear asi innumera- 
bles redes. Los cuerpos celulares de las neuronas, agrupados, constituyen la 
sustancia gris repartida en la superficie del encéfalo (y forman el cortex o cor- 
teza), pero también dispersada en pequefias acumulaciones «centrales» que 
constituyen el talamo y los nucleos grises (particularmente, el nucleo lenticu- 
lar, el nucleo caudado, la sustancia negra). La sustancia blanca repartida entre 
la corteza y los nucleos grises (fig. 1.1), esta constituida por prolongaciones de 
las neuronas, axones y dendritas, rodeadas de su vaina de mielina. 


NEURONAS Y ACTIVIDAD ELECTRICA 


Las neuronas son la base de una actividad eléctrica cuyo registro en la superfi- 
cie del encéfalo permitié a Hans Berger promover en 1929 el electroencefalo- 
grama, y posteriormente el registro de las respuestas eléctricas provocadas por 
los estimulos sensoriales, visuales, auditivos, somestésicos que se denominan 
«potenciales evocados», de los cuales podemos medir la amplitud y latencia. 


Cortex frontal 


Haz piramidal 
Ndcleo caudado 


Capsula 
Talamo interna 
Cortex 
temporal 
Ndcleo Putamen Cuerpos 
lenticular |Globo palido de Luys 
Hipotalamo 
Ndcleo rojo 
Formacién Sustancia negra 
reticular 


Mesencéfalo 


Protuberancia Cerebelo 


Fig. 1.1. Los nucleos grises centrales (ganglios basales) vistos en un corte vértico-central 
denominado de Charcot (de R. Gil, Neurologie pour le praticien, Simep, Paris, 1989). 
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Un nuevo avance se produjo tras los trabajos de Sutton (1965), a partir de los 
que se opusieron dos tipos de potenciales. Unos reflejan la recepcidn de las es- 
timulaciones sea cual sea el valor informativo que tengan para el individuo las 
estimulaciones recibidas: podemos denominarlos potenciales exdgenos. Los 
otros, de latencia mas tardia, aparecen cuando se pide al sujeto que practique 
una tarea mental, cuyo ejemplo mas simple es el de contar sonidos agudos re- 
partidos aleatoriamente en el seno de sonidos graves: se les denomina poten- 
ciales evocados enddgenos 0 cognitivos. 


NEURONAS Y NEUROTRANSMISORES 


Los «influjos» nerviosos que recorren las neuronas y que crean esas activida- 
des eléctricas que pueden ser registradas, estan sostenidos por fendmenos bio- 
quimicos complejos. Los receptores sensoriales tienen por tarea la «transduc- 
cién» de las sefiales fisicas que reciben en impulsos nerviosos. La transmisiOn 
de los influjos nerviosos de una neurona a otra en la sinapsis, y de las neuronas 
a los musculos a través de las placas motoras, es permitida gracias a la libera- 
cién de «neurotransmisores» que son recapturados a continuacion por la mem- 
brana presinaptica, o destruidos en la fosa sinaptica. Ejercen un efecto inhibi- 
dor o excitador sobre las membranas postsinapticas. Incluso cuando la 
liberaciOn de uno u otro neurotransmisor por uno u otro sistema neuronal se 
identifica bien, no se puede asegurar que el neurotransmisor sea especifico del 
sistema neuronal determinado o de las funciones en las que ese sistema esta im- 
plicado: de esta manera, la dopamina es liberada por las neuronas nigroestria- 
das y esta implicada en la motricidad, pero también la dopamina es liberada por 
las neuronas mesolimbicas para la regulacion afectivo-emocional. 


LOS TRES ENCEFALOS 


Las estructuras filogenéticamente mas antiguas del encéfalo estan constituidas 
esencialmente por una gran parte del tronco encefalico y, en particular, por la 
formacion reticular implicada en la vigilancia, asi como por los nucleos grises 
centrales implicados en la motricidad: estas estructuras corresponden, en la 
concepcion tripartita de MacLean, al «encéfalo reptiliano». Este encéfalo, el 
mas arcaico, rico en receptores opiaceos y en dopamina, controla los comporta- 
mientos necesarios para responder a las necesidades basicas y a la superviven- 
cia de la especie, como el acto de alimentarse y de defensa de su territorio. El 
sistema limbico 0 «encefalomamifero» o «paleomamaliano» engloba como un 
«anillo» (un «limbo») al precedente en la cara interna de los hemisferios cere- 
brales (figs. 1.2 y 1.3). La parte mas profunda, conectada al hipotalamo, esta 
constituida por estructuras subcorticales y en particular por el hipocampo y la 
amigdala. La parte periférica del anillo corresponde al cértex limbico, consti- 
tuido por la circunvolucion del hipocampo (T5 0 giro parahipocampico), y por 
la circunvolucion del cuerpo calloso (giro cingular), por el conjunto formando 
la gran circunvolucién limbica de Broca 0 gyrus fornicatus (tabla 1.1), recorri- 
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Circunvoluci6n intralimbica 
(inclusién gris) 


Trigono 
Banda semicircular 


Fasciculo septohabenular 
0 pedtinculo habenular 


Septum lucidum 


Eminencia Fasciculo comisural 
mamilotalamica del trigono 
Area septal Ne Ganglio 
(cir. subcallosa) —_ de la habénula 
Banda diagonal 


Hipotalamo 
Pedtinculo olfatorio 


Area crea 
Ndcleo amigdalino 


Area piriforme 


Circunvolucién 
intralimbica 
Fasciola cinérea 
Cuerpo ovalado 
(giro dentado) 
Trigono (limite 
fimbria-cuerpo) 
Banda semicircular 
Fasciculo habenulopeduncular 
Hipocampo Haz de Schutz 
Tubérculo mamilar Ndcleo interpeduncular 


Fig. 1.2. Conexiones de la arquicorteza y de la paleocorteza (de G. Lazorthes, Le systé- 
me nerveux central, Masson, Paris, 1967). 


Fig. 1.3. Esquema anatomico del sistema limbico. Las estructuras del circuito hipocam- 
po-mamilo-talamo-cingular de Papez (de Mamo, 1962, de J. Barbizet y Ph. Duiza- 
bo, Abrégé de neuropsychologie, Masson, Paris, 1985). 1, hipocampo; 2, fornix o 
trigono; 3, cuerpo mamilar; 4, nucleo anterior del talamo; giro cingular (parte ante- 
rior); 6, cuerpo calloso; 7, tronco cerebral; 8, fasciculo mamilotalamico de Vicq 
d’Azyr (tracto mamilotalamico). 
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do por un fasciculo asociativo, el cingulo y estando su origen en el cértex fron- 
toorbital (areas 11, 12, 32). El sistema olfatorio completa el sistema limbico. 
Ademas, multiples conexiones unen el sistema limbico con el neocortex (fron- 
tal, temporal) de la cara interna de los hemisferios cerebrales, los nucleos Ila- 
mados limbicos del talamo (en particular, los nucleos anteriores y dorsomedia- 
les) y la formacion reticular mesencefalica (area limbica del mesencéfalo). Por 
ultimo, el sistema limbico comprende el circuito de Papez, formado por fibras 


Tabla 1.1. Sistematizacién anatomica simplificada del sistema limbico 
(de Poirier y Ribadeau-Dumas, 1978 y Mesulam, 1985). 


Sistema limbico 
propiamente 
dicho (*) y 
estructuras 
paralimbicas 


Sistema olfatorio o 
ldbulo olfatorio de 
Broca* 


Bulbo olfatorio 

Tracto olfatorio (o banda olfatoria) 
Raices olfatorias 

Area olfatoria cortical (en particular area 
entorrinal-paleocdrtex, en el uncus o 
aguja del hipocampo) 


Formacion 
hipocampica* 


Hipocampo (0 asta de Ammon), parte 
esencial del arquicortex y féornix, giro 
dentado (0 cuerpo ovalado) 


Amigdala* 


Adyacente al extremo anterior del 
hipocampo 


Region septal 


Nucleos del septum* 


Cuerpo estriado* 


Cortex limbico (gran 
ldbulo limbico de 
Broca) 0 gyrus 
fornicatus y otras 
regiones corticales 
derivadas de la 
arquicorteza 


Otras areas corticales 
derivadas de la 
paleocorteza 


Giro parahipocampico (circunvolucién 
parahipocampica) 

Giro angular (circunvolucion del cuerpo 
calloso) 

Y corteza retroesplenial, que une los dos 
giros anteriores por la parte posterior 
Area septal, que se une a la extremidad 
anterior del giro cingulado 


Cortex orbitofrontal (areas 11, 12, 32) 
insula 
Polo temporal (area 38) 


Regiones 
conexas 


Hipotalamo 


Recibe aferencias neocorticales limbicas 
(hipocampo, amigdala), talamicas, 
mesencefalicas 


Ganglio de la 
habénula 


Area limbica del 
mesencéfalo 


Reticular mesencefalica 


Nucleos limbicos del 
talamo 


Nucleo anterior 
Nucleo dorsomedial 
(nucleos no especificos) 


* Estructuras del sistema limbico propiamente dicho. 
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eferentes del hipocampo que, a través del trigono o fornix, llegan a los cuerpos 
mamilares, y hacen relevo en el fasciculo mamilotalamico de Vicq d’Azyr para 
ganar finalmente el nucleo anterior del talamo y el giro cingular. El sistema 
limbico interviene en la regulacion de los comportamientos instintivos, emo- 
cionales, asi como en la memoria. 

Por encima de los encéfalos «reptiliano» y «limbico» se despliegan los he- 
misferios cerebrales recubiertos de una capa o cortex cerebral y que constitu- 
yen el encéfalo neomamaliano (fig. 1.4), que gestiona las informaciones que 
provienen del contexto, adapta las acciones, y permite el despliegue de las fun- 
ciones cognoscitivas, en cuya cima se encuentra el lenguaje. Las capacidades 
de planificacion y anticipacion se atribuyen al lobulo frontal, en el que culmina 
la humanizacion del encéfalo. Esta concepcion tripartita, ciertamente esque- 
matica, no puede imaginarse sin las conexiones que unen esas tres estructuras. 


Encéfalo neomamaliano 


Encéfalo mamifero 
0 paleomamaliano 


Encéfalo reptiliano 


Fig. 1.4. Concepcion tripartita del cerebro (de Mac Lean, 1970). 


CORTEX Y AREAS DE BRODMANN 


Aparte de las estructuras filogenéticamente mas antiguas citadas con anteriori- 
dad (paleocortex del aparato olfatorio; arquicdrtex del hipocampo, agrupados 
ambos bajo el nombre de alocortex), la mayor parte del cértex o neocortex o 
isocortex representa la estructura mas reciente. Las tinciones argénticas mues- 
tran que esta constituido por seis capas celulares (la cuarta, rica en células, se 
denomina capa granular). Segtin las regiones del cerebro, la morfologia y la 
densidad celular de las capas son muy variables; estos criterios citoarquitecté- 
nicos son los que han permitido a Brodmann establecer el mapa de las areas 
corticales numeradas de 1 a 52 (fig. 1.5), que pueden agruparse en tres grandes 
clases: a) cortex agranular con ausencia de la capa 4 y profusion de las células 
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Fig. 1.5. Las areas citoarquitectonicas, segun Brodmann (de J. Barbizet y Ph. Duizabo, 
Abrégé de neuropsychologie, Masson, Paris, 1985). 


piramidales (areas 4 y 6), b) cortex hipergranular con una capa granular de- 
sarrollada y muy celular (areas sensitivas y sensoriales), y c) cortex laminar 
con equilibrio entre las seis capas (areas asociativas). 


BASES NEUROANATOMICAS 


La superficie de los hemisferios cerebrales esta recorrida por fisuras y surcos 
(sulcus) que delimitan las circunvoluciones (gyrus) reagrupadas a su vez en 16- 
bulos (/obus) (figs. 1.6, 1.7 y 1.8). La fisura de Rolando (surco central), que re- 
corre la cara externa de cada hemisferio oblicuamente de arriba abajo, separa 
el lobulo frontal por delante del l6bulo parietal por detras. La fisura de Silvio 
(surco lateral) es profunda (valle de la arteria silviana 0 cerebral media), casi 
perpendicular a la precedente, y se dirige de adelante hacia atras y ligeramente 
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Surco precentral (surco prerrolandico) 

Giro precentral (circunvolucién frontal ascendente) 
een Cisura de Rolando (surco central) 

H Giro poscentral (circunvolucion parietal ascendente) 
: | Surco poscentral (surco posrolandico) 

Lébulo parietal superior 

Lobulo del pliegue curvo (giro supramarginal) 


Giro frontal superior 
(circunvoluci6n frontal superior) 


Surco frontal superior 


Giro frontal medio 
(circunvolucién 


frontal media) L6bulo parietal inferior 


Pliegue curvo (giro angular) 
\Surco parietooccipital 


x 0 Surco temporal superior 


ee Surco occipital 
transversal 
r\ Polo occipital 


iro temporal superior 
(circunvolucién temporal superior) 


Parte opercular 
(Pit) Parte triangular 


Parte orbital 


(cabeza) Giro temporal medio (circunvolucién temporal inferior) 


Giro temporal inferior 
Cisura de Silvio (0 lateral; surco lateral) 
Polo temporal 


Del giro frontal inferior 
(circunvolucidn frontal inferior) 


Fig. 1.6. Cara /ateral (externa) del encéfalo. La superficie del encéfalo esta recorrida por 
cisuras y surcos que delimitan las circunvoluciones (giros) y en los ldbulos en que 
forman. F: circunvoluciones frontales. P: circunvoluciones parietales. T: circunvolu- 
ciones temporales. O: circunvoluciones occipitales. 


de abajo arriba. Separa el l6bulo temporal, situado debajo de ella, del lobulo 
frontal, situado por encima de ella y por delante de la fisura de Rolando, y del 
ldbulo parietal situado por encima de ella y por detras de la fisura de Rolando. 
En la parte mas posterior, el lobulo occipital sdlo esta separado virtualmente de 
los lobulos parietal y temporal; la fisura o surco calcarino (sulcus calcarinus) 
se situa en la cara interna y limita, con el surco parietooccipital por arriba, el 
cuneus. El lébulo de la insula esta oculto entre los margenes de la fisura de Sil- 
vio, recubierto por el opérculo lateral, subdividido en opérculos frontal, central 
(o rolandico), parietal por arriba y en opérculo temporal por abajo. 

Los dos hemisferios cerebrales estan unidos por comisuras, siendo la mas 
voluminosa el cuerpo calloso. 


ESPECIALIZACION HEMISFERICA 


Las consecuencias de las lesiones focalizadas del cerebro y las dificultades 
provocadas por las lesiones callosas que ocasionan una desconexion interhe- 
misférica han permitido establecer la existencia de una especializacion funcio- 
nal de cada uno de los hemisferios denominada dominancia. Las afasias han 
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Surco paracentral 
Giro paracentral (circunvoluci6n o ldbulo paracentral) 


Surco central (Cisura de Rolando) 


Surco marginal 


Giro frontal medio . Precuneus 
Giro cingular ae Surco parietooccipital 
(o circunvolucién 
del cuerpo calloso) [7 LS Cuerpo calloso 
Surco cingular ee Cuneus 


Surco calcarino 
(o fisura 
aa ——]  calcarina) 
— 
co 
Giro parahipocampico 
(circunvolucién 
hipocampica) 
Surco colateral 


Septum lucidum 


Area subcallosa 
(paraolfatoria) 


Giro lingual 


Giro recto 
Uncus 


Giro dentado 
(abolladura del giro dentado) 


Surco occipitotemporal 


sas Giro occipitotemporal medio 
Giro occipitotemporal lateral (circunvolucién occipitotemporal media 
(circunvoluci6n occipitotemporal lateral) 0 giro fusiforme) 


Fig. 1.7. Cara medial (cara interna) del encéfalo. (Para mas detalles del sistema limbico, 
v. figs. 1.2 y 1.3) 


Polo frontal Surco olfatorio (surco orbital medio) 


Surco orbital en H Giro recto 


3. Giros orbitales, Polo temporal 
a = anterior, b = medio, 
c = lateral, d = posterior 


— Quiasma dptico 
“Om 


oO 


Uncus og————— Tubérculo(s) mamilar(es) 


Mesencéfalo 


Surco colateral 
Giro parahipocampico (T5) 


Giro occipitotemporal medio 
(giro fusiforme) 


Giro occipitotemporal lateral 


Surco occipitotemporal Giro lingual (05) 


Polo occipital 


Fig. 1.8. Vista inferior del encéfalo. 
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inaugurado la historia de la neuropsicologia, caracterizadas por destruir 0 alte- 
rar una funcién fundamentalmente humana y es gracias a ellas que se ha Ilama- 
do dominante al hemisferio que gestiona las funciones lingitisticas, y que orde- 
na la mano mas habil, siendo con frecuencia, en los diestros, el hemisferio 
izquierdo. Por otra parte, la especializacion hemisférica en los diestros es mas 
neta (v. cap. 2). Asi, es importante que el examen neuropsicologico precise si 
se trata de un diestro o de un zurdo (puro, «contrariado» o ambidiestro) y, si es 
posible, buscar antecedentes de zurdera familiar. El test de Wada (inyeccion 
intracarotidea de amital sddico) entrafia una hemiplejia sensitivo-motora con- 
tralateral con anosognosia cuando la inyeccion se realiza del lado del hemisfe- 
rio «no dominante». La hemiplejia se acompaifia de una afasia precedida de una 
suspension del lenguaje y seguida de parafasias cuando la inyeccion se realiza 
del lado del hemisferio «dominante»: las dificultades regresan rapidamente, 
pero para un analisis riguroso es necesario controlar el sufrimiento electroen- 
cefalografico (ondas delta) de un solo hemisferio, puesto que, en funcidn de las 
particularidades del poligono de Willis, el farmaco puede tener una difusion 
muy rapida. Ademas, es un procedimiento complicado que no permite conside- 
rarlo éticamente como un test de rutina, sino como una técnica reservada para 
la toma de una decision quirtirgica. El test de escucha dicética permite poner en 
evidencia una predominancia de la via hemisférica dominante-oreja contralate- 
ral, como por ejemplo de la via oreja derecha-cerebro izquierdo en el diestro. 
El cuestionario propuesto por Hecaen y de Ajuriaguerra (tabla 1.2) puede per- 
mitir una evaluacién cuantificada de la lateralidad. La preferencia manual se 
establece a una edad temprana, hacia los 3 afios. Esta genéticamente determi- 
nada, puede influenciarse por patologias con lesiones hemisféricas pre 0 pos- 
natales y podria apoyarse anatOmicamente en una asimetria anatomica de los 
hemisferios cerebrales, y en particular en la mayor superficie del planum tem- 
poral izquierdo en los diestros. Aparte del lenguaje, la especializacion del he- 
misferio izquierdo determina la destreza manual, la organizaci6n del lenguaje 
y la actividad gestual, mientras que el hemisferio derecho (que se denomina 
«menor») se especializa en las funciones visoespaciales, atencionales, asi 
como en el reconocimiento de fisionomias y en el control emocional. También 
se ha comprobado que el hemisferio izquierdo Ilevaria a cabo tratamientos ana- 
liticos y secuenciales mientras que el hemisferio derecho procederia de manera 
simultanea y paralela (holistica). 


ATENCION Y VIGILANCIA 


La atencion es la base del conocimiento y de la accion. La condicién basica 
para la puesta en marcha de la atencién es el estado de alerta sostenido por la 
formacion reticular activadora ascendente que, gracias a sus relaciones con los 
nucleos intralaminares del talamo, ejerce una influencia excitante sobre el con- 
junto del cerebro y, sobre todo, hacia la corteza cerebral. Por lo tanto, la reac- 
cidn de alerta esta en la base de los procesos atencionales que permite al orga- 
nismo poner en marcha una reaccion de orientacion hacia las estimulaciones 
que recibe. En esta reaccion de orientacion intervienen la amigdala, el hipo- 
campo y el lébulo frontal; este estado de alerta permite al cerebro estar en las 
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Tabla 1.2. Cuestionario de /a lateralidad de Humphrey, modificado por 


Hecaen y Ajuriaguerra 


La puntuacion 1 se da para una actividad ejecutada Unicamente con la mano izquierda; la 
puntuacion 0,5 se da si las dos manos ejecutan las actividades con la misma destreza; la cifra 
total que se obtiene se divide por el numero total de tareas evaluadas. Por lo tanto, un zurdo 
puro tiene una puntuacion de 1. Los items 1, 2, 3, 5, 8, 9, 10, 15, 17, 18 pueden constituir un in- 
ventario simplificado (segun Edinburgh, Oldfield, 1971). 


Modificado por Hecaen y Ajuriaguerra (1963). 


10. 
11. 
12. 


Primera parte 
~Qué mano utiliza usted? 
1. Para lanzar: 
2. Para escribir: 
3. Para dibujar: 
4. Para jugar al tenis 0 al ping-pong: 
5. Para utilizar las tijeras: 
6. Para utilizar la maquinilla de afeitar o una barra de labios: 
7. Para peinarse: 
8. Para utilizar un cepillo de dientes: 
9. Para coger un cuchillo en tareas diferentes a comer (cortar un hilo, afilar un 


lapiz): 

Para comer con una cuchara: 
Para golpear con un martillo: 
Para utilizar un destornillador: 


Segunda parte 


13. 
14. 
i: 
16. 
17. 
18. 
19. 
20. 


Con qué mano utiliza el cuchillo para comer, al mismo tiempo que el tenedor: 
Si usted tiene dos maletas, en qué mano llevaria la mas pesada: 

Qué mano pone en lo alto del mango de una escoba: 

Qué mano pone usted en lo alto de un rastrillo: 

Con qué mano desenrosca el tapon de un frasco: 

Con qué mano coge una cerilla para encenderla: 

Con qué mano distribuye las cartas: 

Con qué mano enhebra el hilo a través de una aguja: 


Tercera parte 


21. 
22. 


Con qué pie chuta el baldn: 
Con qué ojo apunta: 


condiciones Optimas para tratar la informacion. Si la vigilancia es deficitaria, el 
sujeto puede estar obnubilado o en coma, pero la confusién mental comporta 
un desorden mas leve de la vigilancia, que no le permite mantener una alerta 
atencional y que se acompafia de desorden del pensamiento, desorientacion 
temporoespacial, deficiencia global de la memoria y, por supuesto, déficit de 
todas las funciones especializadas (escritura, lectura, identificacion de las per- 
cepciones); en algunas ocasiones, aparece incluso delirio onirico. Las confu- 
siones reflejan a veces patologias cerebrales difusas, como también pueden re- 
presentar una patologia fugaz (en particular temporal derecha, v. pags. 292 y 
293). No obstante, es dificil buscar y afirmar un sindrome neuropsicoldgico es- 
pecifico cuando se asocia a una confusion. Sin embargo, a veces es posible de- 


12  Neuropsicologia 


tectar una afasia asociada a una confusion (p. ej., durante un tumor temporal iz- 
quierdo que se complica con una hipertensi6n intracraneal) o incluso una con- 
fusion asociada a elementos korsakovianos, lo que puede darnos la pista de una 
encefalopatia de Gayet-Wernicke. La validez de un examen neuropsicoldégico 
depende del estado de vigilancia del sujeto. 


EXAMEN NEUROPSICOLOGICO 


El examen neuropsicoldgico es inseparable del examen neuroldgico y del ge- 
neral: uno debe esclarecer el otro. El modo de instauracion de los déficits, la 
coexistencia de sintomas neurolégicos (hemiplejia, hemianopsia, etc.) y el es- 
tado de la sensibilidad (vista, audicion, etc.) son parametros indispensables 
para el analisis de los problemas de comportamiento. Puede realizarse una pri- 
mera aproximacion neuropsicoldgica a la cabecera del paciente. También pue- 
de ampliarse ésta con un procedimiento multidisciplinar entre neurdlogos o 
neuropsiquiatras, neuropsicdlogos, logopedas y psicdlogos, situando la neu- 
ropsicologia en el centro de las ciencias denominadas de la vida y de las cien- 
cias denominadas humanas. 

El examen neuropsicoldgico puede necesitar una evaluacion del nivel cultu- 
ral, lo que puede realizarse contabilizando los afios de estudio, a condicién de 
tener un buen conocimiento del sistema de escolarizacion, pues si el final de 
los estudios secundarios corresponde a los 16 aifios, es dificil contabilizar igual 
numero de afios a los que dejan el curso escolar a los 18 afios, después de haber 
repetido varios cursos o de haber sido orientados a clases de adaptaci6n 0 espe- 
ciales. La evaluacion puede hacerse también en funcién del nivel de escolariza- 
cidn estudiando las condiciones de equivalencia con los oficios manuales sin 
formacion profesional, con formacion profesional y con especializacion y cur- 
sos postescolares excepcionales (tabla 1.3). 

También es necesario saber rapidamente de qué se queja el sujeto: ,parece 
depresivo, afectado por sus deficiencias, indiferente 0 no consciente de sus 
trastornos y, por lo tanto, anosognésico? 

Los tests de evaluacion del «estado mental» son utiles para una aproxima- 
cién diagnéstica de las demencias y para una apreciacion de la severidad del 
deterioro cognoscitivo demencial. Ciertos tests, como el Mini-Mental State 
(MMS), sin duda el mas utilizado, permiten una evaluaci6n de la orientaci6n, 
del aprendizaje, del control mental (sustracci6n en serie de la cifra 7 a partir del 
numero 100), de la denominacion, de la repeticion, de la comprensién de una 
orden triple y de la copia de un dibujo: la puntuaci6n del umbral patoldgico de 
la demencia es de 23-24. El ERFC , test de evaluacion rapida de las funciones 
cognoscitivas (tabla 1.4), se correlaciona altamente con el MMS (r = 0,91) y 
permite, en menos de un cuarto de hora, un pequefio examen neuropsicoldgico, 
estudiando la orientacion, el aprendizaje, la memoria inmediata (de cifras), el 
calculo mental, el razonamiento y el juicio, la comprension (a través de la prue- 
ba de los tres papeles de Pierre Marie y una prueba de Luria), la denominacion, 
la repeticion, la comprension de una orden escrita, la fluidez verbal, las praxias 
ideomotora y constructiva, la identificacién de un dibujo y la escritura. La pun- 
tuacion maxima es de 50; una puntuacion inferior a 46 indica una probabilidad 
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Tabla 1.3. Evaluacion del nivel cultural 


Para contabilizar los afios de estudios, contar los afios sin aquellos cursos que se han repetido 
limitandose a la trayectoria normal; asi, el primer afho corresponde a aquel en el que se reali- 
za el aprendizaje de la lectura de forma reglada (primero de primaria). 


NC1: | analfabeto. 


NC2: | sabe leer, escribir, calcular. 


NC3: | ultimo afho terminado de estudios primarios 0 de la 1° Etapa de E.G.B. 
(Educacion General Basica) o Educacion Primaria (5 afios de escolarizacion). 


NCA4: | 2? Etapa finalizada de E.G.B. o primer curso de la E.S.O. (Educaci6n 
Secundaria Obligatoria); (9 afios de escolarizaci6n); o para los oficios 
manuales, el nivel profesional sin especializacion (F.P. |: Formacion 
Profesional de Primer Grado). 


NC5: | hasta 2° o 3° de Bachillerato Unificado Polivalente (B.U.P.) 0 2° ciclo de la 
E.S.O. (11 0 12 afos de escolarizacién), 0 para los oficios manuales, nivel 
obrero o artesanal con responsabilidades técnicas 0 de gestion (F.P. II: 
Formacion Profesional de Segundo Grado). 


NC6: | nivel de C.O.U. (Curso de Orientaci6n Universitaria) o Bachillerato Superior 
u oficios manuales altamente cualificados con cursos prolongados de 
especializacion (Formacion Profesional de Grado Superior). 


NC7: | nivel de diploma universitario. 


significativa de un déficit cognoscitivo (al igual que una puntuacion inferior a 
47 cuando el NC es superior o igual a 4 y la edad superior a 60 afios). Una pun- 
tuacion de 38,5 en el ERFC equivale a una puntuacion de 23 en el MMS. 

El examen neuropsicologico ofrece dificultades variables. Un plan estandari- 
zado del examen es siempre un poco artificial y se encontrara perturbado en pre- 
sencia de un enfermo que presente una patologia manifiesta como una afasia con 
jerga o una ceguera cortical. Un examen general puede seguir el plan siguiente: 


1. Evaluacion de la lateralidad, del nivel cultural, del «estado mental» 
(MMS o ERFC). 

2. Evaluacion del juicio, del razonamiento (por el item IV del ERFC), y de 
las capacidades de abstraccion (utilizando algunas preguntas del subtest de Se- 
mejanzas de la WAIS, preguntando, p. ej., en qué se parecen una naranja y un 
platano, un perro y un leon, un abrigo y un vestido, un hacha y una sierra, el 
norte y el oeste, etc.). 

3. Examen del lenguaje. El dialogo permite reconocer la verborrea o la re- 
duccion, el caracter informativo 0 poco informativo, la conciencia del trastorno 
o la anosognosia: 


* La fluidez puede apreciarse por el subtest [X del ERFC. 

¢ La comprensi6n del lenguaje oral puede apreciarse por el subtest V del 
ERFC. 

¢ La expresion verbal puede apreciarse por el item VII al que se le puede 
afiadir las palabras: orquesta, emprendedor, frivolo. 

¢ La denominacion, esbozada en el subtest VI del ERFC debe completarse 
por una seleccién de objetos y de imagenes de animales, de frutas y verduras, 
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Tabla 1.4. Test de evaluacion rdpida de las funciones cognoscitivas (ERFC) 


(de R. Gil, G. Toullat et a/.) 


Apellidos y nombre: Observaciones: 
Fecha de nacimiento: 

Fecha del test: 

Profesion: 


N.° de expediente: 


I. Orientaci6n temporoespacial (1 punto por respuesta exacta) 


1) gEn qué afio estamos? 5) eEn qué estacion estamos? 

2) Qué dia de lasemana es? 6) En qué ciudad estamos? 

3) gEn qué mes estamos? 7) GEn qué provincia? 

4) ~Qué dia del mes es? 8) gEn qué lugar nos encontramos? 


PUNTUACION 
TOTALI: 
/8 


ll.a) Atencion y memoria 


1. Nombrar lentamente 4 palabras (tdortola, casa, gafas, estrella); 
hacerlas repetir y contar 1 punto por palabra ignorando sus 
posibles alteraciones fONEtICAS: ........eeecceeeeeteeeeeeeeeeeeeeeeeeeteeeseaeeeeees /4 
Asegurarse si es necesario por medio de repeticiones sucesivas de 
que las 4 palabras son retenidas por el sujeto. Abandonar al cabo 
de 3 repeticiones infructuosas. 

2. Series de cifras: 

a) Decir y hacer repetir la siguiente serie en dicho orden; en caso 
de fracaso, intentarlo de nuevo con la otra serie siguiente: 
4-2-7-3-1 

7-5-8-3-6 

Contar un punto por 5 cifras sucesivas; 0,5 por 4 cifras; 0 por 
IM@NOS dO4 CITPAS sesesivisc tees aes ectitervanveevetrendiraecniee i ‘ 
b) Usar el mismo procedimiento para repetir en orden inverso una 
serie de 4 cifras: 

3-2-7-9 

4-9-6-8 

Contar 1 por 4 cifras sucesivas; 0,5 por 3 cifras; 0 por menos de 

SB CUPPAS s sackde sac sesate cxceces  stdecsssegeeesia tab dss iat vestaass subeeevsieeenens sah Ahdentedeens ‘ 


Il.b) Recuerdo 


Hacer recordar las 4 palabras aprendidas en Il.a) 1.; 1 punto por 
palabra retenida secsiecn tenes ein en alae eines B /4 


PUNTUACION 
TOTAL II: 
/10 


Ill. Calculo mental (1 punto por operacién exacta) 


28-9= 102-3= 


PUNTUACION 
TOTAL Ill: 
/2 


IV. Razonamiento y ldogica 


1. Juan es mas alto que Pedro. ¢Quién es el mas bajo de los dos?... /2 
2. Juan es mas alto que Pedro y mas bajo que Joaquin. 

EQuién es el mas alto de 10S tres? ........ccccecceeececeeeeeeeeeeeeeseeeeeeeseeeeees | 
3. gEs verdad que cuantos mas vagones tenga, mas deprisa va el 
COIN? sacsivcivcciseseasectcaia cesses satvsetdesen sess da cad cusedieaivversesensesteaecasanersatacetiesas ‘1 
4. {Qué haria usted si se encontrase en la calle un sobre con la 
direcciOn escrita y UN SeIlO NUCVO?......eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeneeeeeeeeneeaees /1 


PUNTUACION 
TOTAL IV: 
/5 
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Tabla 1.4. Test de evaluacion rdpida de las funciones cognoscitivas (ERFC) 


(continuacion) (de R. Gil, G. Toullat et a/.) 


V. Comprension 


1. Prueba de los 3 papeles de Pierre Marie. «Delante de usted hay 3 
papeles: uno grande, uno mediano y uno pequeno. Eche al suelo el 
grande, déme el mediano y guardese el pequefo.» 

Contar 1 punto por 2 items resueltos y 2 en caso de resolucién 


COC al o.s2: cssectascecietvcsseisctzanes apsseeetie wesey tsetse eSnien areal /2 
2. Indicar en la figura de abajo (1 punto por respuesta exacta): 

—un circulo dentro de un cuadrado............ ‘| 

A —un triangulo encima de un cuadrado....... ‘1 

gD fe) A —umna cruz debajo del cuadrado...............+. ‘1 


PUNTUACION 
TOTAL V: 
15 


VI. Denominacion (1 punto por respuesta exacta) 


Dos objetos usuales: reloj: boligrafo o lapiz: 


Dos imagenes: 


PUNTUACION 
TOTAL VI: 
/4 

VII. Repeticion 

Hacer repetir las 2 palabras siguientes puntuando 1 si la repeticion 

es correcta; 0,5 si la palabra se reconoce aunque sea repetida 

imperfectamente; 0 si la repeticion es imposible ono se reconoce | PUNTUACION 

la palabra. TOTAL VII: 

CONSTITUCION: ESPECTACULO: /2 

Vill. Orden escrita (1 punto si la ejecucion es correcta) Z 
PUNTUACION 

CIERRE LOS OJOS aed 

‘M1 

IX. Fluidez verbal 

Pedir al sujeto citar 10 ciudades (durante 1 min). Puntuar 0 si dice 3 | PUNTUACION 

o menos ciudades; 1 si dice de 4 o 5 ciudades; 2 si dice 6 0 7; 3 si TOTAL IX: 

dice 8; 4 si dice 8 0 9 ciudades. /4 

X. Praxias 

1. «Hacer burla con la mano en la nariz». 

Si lo hace mal, que lo haga por iMitaciOn...........::ccceeeeeeeeeeeeeeeeees ‘1 

2. Reproducir el dibujo de abajo. 

Contar un punto por elemento 

reproducido (a, b, c, d, e), pero si © 

la reproducci6n es incompleta, hay 

desplazamiento o desproporcién , PUNTUACION 

significativa del tamanfo de algun TOTAL X: 

elemento, CONTA 0; 5 vivid esicdeveloniveshesdiacevsta vars cc deerdateasatseasueiacatinsis /5 1/6 
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Tabla 1.4. Test de evaluacion rdpida de las funciones cognoscitivas (ERFC) 


(continuacion) (de R. Gil, G. Toullat et a/.) 


XI. Reconocimiento visual 


Identificar el dibujo. 
Contar 1 punto si responde 
correctamente (una cara, la 


imagen de una mujer, un busto). PUNTUACION 
TOTAL XI: 
/1 
Xil. Escritura (Contar 1 punto si la palabra esta correctamente escrita) | pyNTUACION 
1, Dietadat Casacaccievsnsts ch atatiasatnca ened dannii des /1 | TOTAL XII: 
2. Copiada: Constitucion .. 12 
PUNTUACION TOTAL | /50 


Cuadro recapitulativo 


Puntuacion Funciones cognoscitivas Puntuaciones | Puntuaciones 
maximas obtenidas 
Puntuacion | Orientaci6n temporoespacial 8 
Puntuacion ITA | Atencién y memoria 10 
Puntuacion IIB | Recuerdo 
Puntuacion III__| Calculo mental 2 
Puntuaci6n IV | Razonamiento y juicio 5 
Puntuaci6n V_ | Comprensiéon 5 
Puntuaci6n VI | Denominacidon 4 
Puntuacion VII | Repeticion 2 
Puntuacion VIII | Orden escrita 1 
Puntuacion IX _| Fluidez verbal 4 
Puntuacio6n X_| Praxias 6 
Puntuacion XI __| Reconocimiento visual 1 
Puntuacion XII _| Escritura 2 
TOTAL 50 


El ERFC permite un mini-examen neuropsicolégico. Una puntuaciéon < 46 indica una posibilidad 
significativa de alteracién de las funciones cognoscitivas. Para los sujetos cuyo nivel cultural es de 
> 40 cuya edad es < 60 afios, una puntuacién de < 47 indica una deficiencia cognoscitiva. 


de objetos inanimados de categorias diversas. Podemos ampliarla con la deno- 
minacion de colores, de personajes célebres recordando que todo trastorno de 


la denominacion no es obligatoriamente afasico. 


¢ La escritura debe estudiarse en copia y en dictado. Se estudiara la forma 
del grafismo (agrafia apraxica), su distribuci6n en la hoja (agrafia espacial, he- 
minegligencia), la sintaxis y el contenido de las palabras (paragrafias). 

¢ La lectura debe explorarse desde el punto de vista de la comprension (sub- 


test VIII del ERFC) y pidiendo leer en voz alta. 
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4. Praxias: 


¢ Las praxias constructivas se exploran a través el subtest X2 del ERFC al 
cual se le puede afiadir el dibujo del cubo y de la margarita. 

¢ Las praxias bucofaciales se exploran pidiendo al sujeto chasquear la len- 
gua, morderse los labios, hinchar los carrillos, fruncir los labios. 

¢ Las praxias ideomotoras se exploran pidiendo realizar los gestos de un sa- 
ludo militar, una burla, adids con la mano, clavar un clavo, tocar el piano o el 
violin. 


5. Funciones visognosicas y visoespaciales: 


¢ La busqueda de una heminegligencia se efecttua mediante la tarea de ta- 
char una figura repetida entre otras repartidas en una hoja (v. cap. 9). 

¢ La memoria topografica se explora pidiendo al sujeto localizar las princi- 
pales ciudades de su pais en un mapa mudo, orientarse en un plano de su ciudad 
o dibujar el plano de su piso o de su casa. 

¢ Las gnosias visuales se exploran por el test de Poppelreuter y de Lilia 
Ghent (v. figs. 7.1 y 7.2 pag. 100). 


6. Calculo. El calculo se explora a través del dictado de cifras en letras y en 
cifras arabes, a través del calculo mental (item III del ERFC) y por la realiza- 
cion escrita de operaciones elementales. 

7. Memoria. La memoria se explora por el item HI del ERFC. Se completa 
por el estudio de la memoria social (nombre del presidente y de los dos 0 tres 
presidentes precedentes) y autobiografica. 

8. Planificacion y flexibilidad mental. Se exploran por la reproduccion de 
secuencias de figuras geométricas (circulo, cruz, cuadrado, triangulo), de se- 
cuencias gestuales (como la mano en pufio, mano en canto, palma) y a través de 
la prueba de tipo «go-no go» («Coja mi mano; si digo rojo, apriete y suelte mi 
mano; si digo verde, no haga nada.»»). 


Numerosos tests psicométricos inicialmente no destinados a la practica neu- 
ropsicoldgica pueden contribuir a la mejor comprension de las alteraciones ob- 
servadas. Asi ocurre con la escala de inteligencia de Wechsler para adultos 
(WAIS) que evalua un coeficiente intelectual denominado verbal, correspon- 
diente aproximadamente a las funciones gestionadas en el diestro por el hemis- 
ferio izquierdo y un coeficiente intelectual denominado manipulativo, corres- 
pondiente en general a las funciones gestionadas en el diestro por el hemisferio 
derecho. Ademas, la media de cada subtest se expresa en forma de una puntua- 
cién z cuya media es 10 y cuya desviacion tipica es 3, lo que nos da una buena 
idea de la intensidad de las desviaciones observadas; por otra parte, podemos 
establecer para cada sujeto un «patron psicométrico» haciendo la media de sus 
puntuaciones para cada uno de los subtests y calculando en qué medida cada 
subtest se desvia en relacion a esta media. De esta manera, podemos establecer 
que existe una caida selectiva de uno u otro subtest, lo que puede ser util para 
relacionarlo con la localizacién lesiva (McFie, 1975, tabla 1.5). Por otra parte, 
existe un numero creciente de tests neuropsicolégicos especializados en el es- 
tudio de una determinada faceta de las funciones cognoscitivas. Un cierto nu- 
mero de ellas seran citadas a continuacion. 
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Tabla 1.5. Sensibilidad de los subtests de la WAIS a la topografia 
lesiva (McFie) 


Topografia lesiva Los subtests de la WAIS mas deteriorados 

Lébulo frontal izquierdo Digitos 

Lébulo temporal izquierdo Semejanzas 
Digitos 

Lébulo parietal izquierdo Cubos 
Aritmética 
Digitos 

Lobulo frontal derecho Historietas 

Lébulo temporal derecho Historietas 

Lébulo parietal derecho (Historietas) 
Cubos 
Rompecabezas 


Tabla 1.6. Escala de Goldberg 


Escala de ansiedad 


1 - gSe ha sentido tenso, nervioso? 

2 - ~Se ha sentido ansioso, inquieto, con preocupaciones? 

3 - ¢ Seha sentido irritado, ha montado facilmente en cdlera? 

4 - jHa tenido dificultades para relajarse? 

Sila respuesta es si al menos en dos preguntas precedentes, formular las 
siguientes: 

5 - ~Duerme mal? 

6 - «Ha tenido dolores de cabeza o de nuca? 

7 - ~Ha sentido temblores, pinchazos, sudores abundantes, diarrea? 
8 - ¢Se ha preocupado por su salud? 

9 - ¢Ha tenido dificultades para dormir? 


Escala de depresion 


1 - ~Ha sentido un bajon de energia? 

2 - «Ha perdido las ganas de hacer cosas que le interesaban antes? 
3 - ~Ha perdido confianza en si mismo? 

4 - «Se ha sentido desesperado, sin esperanza? 

Sila respuesta es si a una pregunta, formular las siguientes: 

5 - gHa tenido dificultades para concentrarse o ha sentido su mente menos clara, la 
memoria menos buena? 

6 - Ha perdido peso por falta de apetito? 

7 - ~Suele despertarse demasiado pronto por las mafanas? 

8 - ¢Se ha sentido lento? 

9 - ¢Se ha sentido peor por la mafana que por la noche? 


Dar 1 punto por respuesta positiva. En la validaci6n de esta escala, los autores han precisado que 
as preguntas concernian a los sintomas padecidos durante el mes precedente al examen clinico. 
En todo caso, es necesario tener en cuenta solo los trastornos suficientemente duraderos. Las 
personas que tienen una puntuacion de ansiedad de 5 y una de depresion de 2 tienen una proba- 
bilidad sobre dos de tener ya trastornos importantes y, por encima de estas puntuaciones, dicha 
probabilidad aumenta rapidamente. 
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Un examen neuropsicoldgico no puede concebirse sin tener en cuenta la exis- 
tencia de un problema eventual de personalidad o de un estado depresivo. Pode- 
mos ayudarnos de numerosas escalas que permiten guiar nuestros interrogatorios 
(como la escala de Zerssen, el MADRS [escala de depresién de Montgomery y 
Asberg] 0 incluso, las escalas de depresion y ansiedad de Goldberg, tabla 1.6). 

Tales son las grandes lineas de una introducci6én general a un examen neu- 
ropsicoldgico, que debera detallarse en funcion de las orientaciones recogidas 
por el examen inicial y de la estrategia de reeducacion que se desarrollara. 
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| AFASIAS 


«Vivimos en un mundo donde la palabra esta instituida... 

El significado de la palabra no esta hecho de un cierto numero de caracteres 
fisicos, es ante todo el sentido que toma dentro de una experiencia humana.» 
Merleau-Ponty, 1945 


El lenguaje se expresa por la palabra y por la escritura. Aunque traducen una 
capacidad especifica y selectivamente humana, los mensajes lingitisticos se ex- 
presan al mundo utilizando vias y ejecutores no especializados. Los ejecutores 
son los musculos del miembro superior que permiten escribir, pero la escritura 
es solamente una actividad motora entre otras y solo una mayor «destreza» se- 
para la capacidad de escritura de una mano dominante, de la de una mano no 
dominante o de la boca que sujeta un lapiz, como lo vemos en las personas dis- 
capacitadas. Los ejecutores son también los musculos del aparato bucofonato- 
rio que nos permiten hablar. Pero sabemos que la traquea que conduce el aire, 
el velo del paladar, la lengua y las fosas nasales tienen ademas otras funciones. 
La palabra que sale de la boca puede, con el mismo contenido, expresarse por 
gestos como hacen los sordos utilizando «el lenguaje de los signos» que, como 
el lenguaje oral, se expresa a través de lenguas multiples. Las vias motoras, que 
tampoco estan especializadas, estan formadas por el sistema piramidal que rige 
la motilidad voluntaria de los miembros, asi como por su contingente cortico- 
geniculado, de los musculos de la extremidad cefalica, sobre el cual se ejercen 
influencias reguladoras de las vias extrapiramidales y cerebelosas. Las lesiones 
de esos efectores y de estas vias alteran la capacidad de escribir y de hablar. Por 
lo tanto, la historia de la afasia no comenz6 hasta que Dax, Bouillaud y Broca 
consiguieron aislar las alteraciones del lenguaje en si mismo (que mas tarde se 
llamarian «afasias»), relacionadas con la lesion de estructuras cerebrales espe- 
cificas, distinguiéndolas asi de los trastornos de la palabra y de la voz. 

De esta manera, Ilamamos disfonias a las anomalias de la voz resultantes de 
lesiones de los érganos fonatorios como una laringitis o un tumor de la laringe. 
También existen disfonias por distonia de las cuerdas vocales y la voz bitonal 
de las paralisis recurrentes se clasifica dentro de las disfonias. Las disartrias 
son las alteraciones de la palabra relacionadas con las lesiones de las vias pira- 
midales, de la motoneurona periférica, tanto en los nucleos como en los nervios 
craneales bulbares, al igual que de las vias cerebelosas y extrapiramidales que 
aseguran la coordinacion de los movimientos. Las primeras corresponden a las 
disartrias paraliticas de los sindromes bulbar y seudobulbar, las cuales pueden 
asemejarse a las disartrias de la miastenia. Las segundas corresponden a las di- 
sartrias cerebelosas, parkinsonianas, al igual que a las disartrias observadas du- 
rante otras afecciones del sistema extrapiramidal. Las afasias designan las de- 
sorganizaciones del lenguaje pudiendo afectar tanto su polo expresivo como 
su polo receptivo, sus aspectos orales como sus aspectos escritos, y en relacion 
con una lesion de las areas cerebrales especializadas en las funciones lingiiis- 
ticas. 

Una vez definidas las afasias debemos distinguirlas de: 
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— Defectos de adquisicion del /enguaje del nifio, ya sean retrasos del lengua- 
je que acompafian a los déficits mentales, retrasos de la palabra o bien retrasos 
simples del lenguaje como disfasias y dislexias del desarrollo. 

— Alteraciones del discurso, que se ve afectado de incoherencia, como se ob- 
serva en pacientes psicoticos. 


Tabla 2.1. Situacion de las afasias en el seno de otros trastornos 
de la expresion verbal 


Alteraciones |Denominacion 


Observaciones 
que afectan a | de los trastornos 


Voz Disfonias Laringitis, tumores de la laringe, distonias, voces 
bitonales de las paralisis unilaterales de las 
cuerdas vocales 


Habla Disartrias Paraliticas bulbares, seudobulbares y de la 
miastenia; cerebelosas y extrapiramidales. No 
confundir con la desintegracioén fonética de las 
afasias de Broca 


Lenguaje Afasias Distinguirlas de las anomalias del desarrollo: 
retrasos del lenguaje en los déficits mentales, 
retrasos del habla, disfasias y dislexias. 


Discurso! Trastornos de la | Incoherencia psicética: discurso incoherente por 
pragmatica2 bloqueo, dificultad de fluencia, digresion, 
respuestas inconexas (sindrome de Ganser), 
mezcla cadtica de pensamientos, delirio. 


Trastornos de comunicacién de los sindromes 
frontales y sindromes hemisféricos derechos. 


1. Podemos ciertamente hablar de una incoherencia del discurso en algunas afasias (v. mas ade- 
ante), pero recordemos que reflejan una desorganizacion del lenguaje y no una incoherencia 
delirante. 

2. Véanse capitulos 13 «Neuropsicologia del ldbulo frontal» y 17 «Neuropsicologia de las emociones». 


LENGUAJE 


El lenguaje es a la vez el instrumento privilegiado de la comunicacion interhu- 
mana y el vehiculo privilegiado del pensamiento. El lenguaje se expresa en for- 
ma de lenguas, que pueden concebirse como instituciones sociales construidas 
por las comunidades humanas, y constituidas «por un sistema estructurado de 
signos que expresan ideas» y en el cual «la palabra es el medio». 


Organizacion estructural del lenguaje 
De Ia tercera a la primera articulacion del lenguaje 


Las unidades de la primera articulacion son los monemas (fig. 2.1), que son 
las unidades mas pequefias dotadas de significado. Poseen un contenido se- 
mantico (el significado o sentido) y una expresion fonica (el significante). Las 
palabras pueden constituirse de un monema (so/) o de varios monemas (te/é- 
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) Rasgos pertinentes 


Desintegracién fonética Tercera articulacién 
(convenciones fonéticas) 
Vv 
Fonemas 
— Parafasias fonémicas Segunda articulacién 
— Neologismos (convenciones fonoldgicas) 
— Parafasias verbales morfoldgicas 
Vv 
Monemas 
— Parafasias semanticas Primera articulacién 
— Neologismos (convenciones morfosintacticas) 
— Disintaxia 
Vv 


Sintagmas 


Fig. 2.1. E/ lenguaje y sus tres «articulaciones» (de R. Gil, Neurologie pour le practicien, 
Simep, Paris, 1989). «El lenguaje es una entidad multiarticulada y econdmica» 
(Martinet). Algunas decenas de fonemas permiten componer millares de palabras e 
infinidad de frases. 


fono). Ciertos monemas expresan una funcion gramatical (cantar-dn), y a veces 

se [laman morfemas por oposicion a los lexemas. El Iéxico de una lengua se 
compone de (decenas de) millares de palabras. La seleccion y el agrupamiento 
de los monemas segtn una regla sintactica permiten constituir los sintagmas y 
las frases: asi se define la primera articulacion del lenguaje. Una frase como «E/ 
perro ladray esta formada por dos sintagmas: un sintagma nominal (e/ perro) y 
un sintagma verbal (/adra). 

Las unidades de la segunda articulacion son los fonemas que constituyen las 
unidades mas pequefias de sonido; pertenecen a una lista cerrada (veinticuatro 
fonemas en la lengua espafiola) de cuya combinacion resultan los monemas 
(asi, la palabra /oba esta constituida por cuatro fonemas: /; 0; b; a). 

Las unidades de la tercera articulacién se denominan «rasgos pertinentes» 
y son los movimientos elementales del aparato bucofonatorio permitiendo, 
conforme a las convenciones fonéticas, la realizacion de los fonemas. 

Por otra parte, podemos distinguir dos modos de disposicion de las unidades 
lingtiisticas (fig. 2.2): el modo (0 eje) de la eleccidn (0 de la seleccidn) y el 
modo (0 eje) de la combinacion. Por lo tanto, el acto de hablar necesita, en la 
segunda articulacién del lenguaje (o plano fonolégico), una seleccién y una 
combinacion de los fonemas, permitiendo crear los monemas; y en la primera 
articulacion del lenguaje (0 plano semioldgico), una seleccién y una combina- 
cién de los monemas, permitiendo crear sintagmas y frases. 
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Eje de seleccién Eje de la selecci6n 
0 paradigmatico 0 paradigmatico 
Monemas Palabras 
Frases 


Fonemas Eje de la combinacion Monemas Eje de la combinacién 
o sintagmatico o sintagmatico 

Segunda articulacién (Martinet). Primera articulacién (Martinet). 

Plano del significante o plano Plano del significado o plano 

fonolégico (Sabouraud) semioldgico (Sabouraud) 


Fig. 2.2. La doble articulacién del lenguaje y los dos modos de disposicion (seleccién y 
combinacion de las unidades linguisticas). E| enunciado de una palabra o de una 
frase supone dos modos de disposicién de las unidades lingtisticas. La seleccidn o 
eleccién de fonemas (segunda articulacién) y de palabras (primera articulacidn), la 
combinaci6n 0 encadenamiento de los fonemas y de las palabras unas en relacidn a 
otras Jakobson, 1963; Sabouraud, 1965). De esta manera, la afasia de Wernicke 
puede concebirse como un déficit de la seleccidn de fonemas (parafasias fonémicas 
y verbales morfoldgicas) y de palabras (parafasias semanticas, disintaxia). La afasia 
de conduccién corresponde a una lesidn aislada de la seleccidn en el plano fonold- 
gico. La afasia de Broca corresponde a un trastorno de la combinacién de los fone- 
mas (simplificacién de las palabras asociadas a la desintegracidn fonética) y de las 
palabras (reduccidn del volumen verbal, estereotipias, agramatismo). 


Lenguaje y humanidad 


Decir que el lenguaje es especificamente humano necesita precisar, definir de 
qué tipo de lenguaje estamos hablando. Las experiencias hechas con monos, y 
en particular los trabajos de Gardner en la chimpancé Washoe, a la cual le han 
ensefiado el lenguaje americano de los signos, han demostrado que este animal 
pudo aprender un vocabulario de unos 130 signos (0 palabras) que podia combi- 
nar en secuencias de hasta cuatro palabras. No obstante, este vocabulario era 
utilizado para peticiones instintivas (la comida) 0 afectivas. Las secuencias se 
componian de palabras yuxtapuestas sin reglas sintacticas, cuyo orden podia 
variar de un enunciado a otro (la secuencia «me haces cosquillas» podia decirse 
en cualquier orden). Finalmente, Washoe no ensefié nunca y no utilizé jamas 
este modo de comunicacion con sus hijos: ese lenguaje rudimentario que habia 
aprendido no fue mas que un aprendizaje accidental que no compartia. De esta 
manera, Popper y Eccles distinguieron cuatro funciones o niveles de lenguaje. 

La funcion expresiva manifiesta emociones (un grito, un gemido). La fun- 
cién de sefial permite emitir sefiales destinadas a provocar una reaccion en 
aquel o aquellos a los que van dirigidas: por ejemplo, el hombre que silba 0 ha- 
bla para llamar a su perro; también son las sefiales transmitidas por los anima- 
les a otros animales. Estas dos primeras funciones son, por lo tanto, funciones 
primarias comunes al ser humano y a los animales. 
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La funcion de descripcién concierne a los enunciados de hechos (contar lo 
que acabamos de hacer, por ejemplo). La funcién de discusién argumentada 
permite la puesta en marcha del pensamiento racional y de la discusion critica. 
Esas dos funciones son exclusivamente humanas. Coexisten con un vocabulario 
desarrollado pero, ademas, proceden de la aptitud combinatoria seguin unas re- 
glas gramaticales que contribuyen con las palabras a dar sentido al discurso. De 
esta manera, el lenguaje afiade a su funcion pragmatica (esencialmente hecha de 
expresiOn de emociones y de deseos, comun al hombre ya los animales, y exclu- 
sivamente presente en estos Ultimos) una funcién de conocimiento especifica- 
mente humano y que aparece muy pronto en el desarrollo del lenguaje infantil. 


Ontogenia del lenguaje 


Esta estrechamente relacionada con la madurez cerebral (mielinogénesis) y 
con el contexto sociofamiliar. Es preciso afiadir la necesidad de una audicion 
satisfactoria (puesto que el nifio construye sus conocimientos fonoldgicos y fo- 
néticos a partir de las percepciones auditivo-verbales que provienen de su en- 
torno). 

La adquisicion del lenguaje infantil comienza por un periodo prelingiiistico: 
el bebé emite primero gritos, después, hacia el segundo mes, sonidos, sobre 
todo guturales, que, alrededor del tercer mes, se organizan en «una gama exten- 
dida de expresiones sonoras» sin relacidn con el lenguaje hablado, las lalacio- 
nes, que corresponden a conexiones corticosubcorticales todavia inmaduras. 
Mas tarde, bajo ese balbuceo o parloteo, va a emerger, a partir del octavo mes, 
un comportamiento ecolalico y después algunos «segmentos articulados»» como 
«mama 0 papa». 

A través de la ecolalia, el nifio entra de esta manera en la fase lingiiistica 
donde emitira «palabras-frases» (primera mitad del segundo afio) relacionadas 
con la accion o con su estado afectivo, frecuentemente polisémicas, en las pri- 
meras frases gramaticales. La comprension del lenguaje precede a su ejecu- 
cion, y ya es eficaz entre el octavo y el decimotercer mes. El lenguaje continua 
estructurandose (vocabulario, formas gramaticales) a lo largo de los afios para 
finalizar su organizacion de base hacia el quinto o sexto afio. Posteriormente, al 
nifio le queda dominar las técnicas del lenguaje escrito, el perfeccionamiento 
de la comunicacion social, y el desarrollo del pensamiento conceptual. 

La lateralizacion de las funciones lingiiisticas en un hemisferio (el que ges- 
tiona la mano mas habil, frecuentemente la derecha), se organiza entre el deci- 
mocuarto mes y los 2 afios y se consolida progresivamente hasta el periodo de 
la pubertad y sobre todo entre los 3 y los 10 afios. Las lesiones hemisféricas du- 
rante los primeros afios de vida provocan generalmente dificultades del lengua- 
je regresivas gracias a que el hemisferio opuesto se hace cargo de la funcion 
lingitistica. No obstante, incluso en el adulto, el hemisferio no dominante (mas 
frecuentemente el derecho) conserva capacidades lingtiisticas elementales. 


Organizaci6n neuroanatomica del lenguaje 


Una zona limitada del hemisferio dominante (fig. 2.3) es el soporte de la orga- 
nizacion del lenguaje: esta asimetria hemisférica es genética, pero también 
puede adquirirse durante la vida intrauterina y podria, al menos parcialmente, 
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Parietal ascendente 


Fasciculo arqueado 
Frontal ascendente 


Giro supramarginal 
(area 40) 


Giro angular 
(area 39) 


Area de Broca Area de Wernicke 


Fig. 2.3. «Areas del lenguaje». La circunvolucién frontal inferior (F3) se compone de 
tres partes que son, desde adelante hacia atras, la cabeza (0 parte orbital [T]), el 
cuerpo (o parte triangular [C]), el pie (o parte opercular [P]). El pie (area 44) y el 
cuerpo (area 45) constituyen el area de Broca. El area de Wernicke, en sentido es- 
tricto, se situa en la parte posterior de T1 0 circunvolucién temporal superior, en el 
area 22. El area de Wernicke puede designar también la asociacidn de la parte pos- 
terior de T1 y del giro angular (area 39). 


reposar sobre la mas amplia superficie del p/anum temporal del hemisferio do- 
minante (v. cap. 1). 
La organizacion del lenguaje se distribuye alrededor de dos polos: 


—Un polo receptivo: puerta de entrada que comporta por un lado, la audi- 
cién y la comprension del lenguaje hablado, y por otro lado, la vision y la com- 
prension del lenguaje escrito. 

—Un polo expresivo: puerta de salida que comporta por un lado, la fonacion 
0 articulaci6n verbal, y por otro, la escritura. 


Polo expresivo del lenguaje 


Las alteraciones del polo expresivo del lenguaje nos recuerdan hoy en dia a 
Broca y a la afasia que lleva su nombre. Sin embargo, es necesario recordar que 
el descubrimiento de Broca es el producto de una efervescencia cultural sobre 
la teoria de las localizaciones cerebrales, capitaneada primero por Gall que, a 
principios del siglo x1x crea la frenologia, intentando, por la palpacion de los 
craneos, detectar las eventuales prominencias que reflejan el desarrollo de las 
facultades mentales, que localiza asi en el cerebro. Entre las 27 facultades ais- 
ladas por Gall (y en particular el sentido de los numeros y de las matematicas, 
el sentido de la mecanica, la prudencia, la amistad, etc.), el «sentido del lengua- 
je y la palabra» se localiz6 en los lébulos anteriores del cerebro. Por lo tanto, 
los cientificos de esa época se dividieron en localizacionistas y antilocalizacio- 
nistas: Bouillaud, seducido por la teoria de Gall, sostuvo desde el primer cuar- 
to del siglo x1x que «/os movimientos de la palabra se rigen por un centro, es- 
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pecial... (que) ocupa los lobulos anteriores», ya sea en la sustancia blanca 0 en 
la sustancia gris. Dax, médico en Sommiéres dentro del Gard, realizé en Mont- 
pellier en 1836 una comunicacion titulada: Lesion de la mitad izquierda del en- 
céfalo coincidiendo con el olvido de los signos del pensamiento. Pero es Broca, 
cirujano y antropdlogo, el que en 1861 hizo la autopsia al enfermo llamado Le- 
borgne, que sufria una hemiplejia derecha con una «afemia» que le sumia en 
una estereotipia verbal (solo podia decir «7an...»). De esta manera, pudo esta- 
blecer en una serie de comunicaciones sucesivas (hasta 1868), que la pérdida 
de la palabra estaba relacionada con la lesion de la tercera circunvolucion fron- 
tal y mas precisamente de su tercio posterior (el pie de F3), considerado asi 
como el centro de la facultad del lenguaje articulado, y termino por admitir la 
especificidad de la lateralizacidn de la lesion en el hemisferio izquierdo. 

En la actualidad, podemos confirmar la existencia de un polo anterior expre- 
sivo del lenguaje, incluyendo la parte opercular (tercio posterior 0 pie), pero 
también la parte triangular (que en conjunto forman el opérculo frontal (areas 
44 y 45) de la tercera circunvolucion frontal (o circunvolucion frontal inferior) 
que, en relacion con la insula y los nucleos grises centrales, permiten la realiza- 
cin de los programas fonéticos, cuya puesta en marcha necesitaba, para Pierre 
Marie, la integridad de un vasto «cuadrilatero» (fig. 2.4). El lobulo prefrontal 
asegura la incitacion y la estrategia de la comunicacion verbal al igual que su 
adecuacion al contexto del entorno. El programa motor, una vez elaborado, se 
ejecutara a partir de la parte inferior de la frontal ascendente por el fasciculo pi- 
ramidal (v. anteriormente: disartrias). El pie de F2 («centro» de la escritura) se- 
ria, al lenguaje escrito, lo que el area de Broca es al lenguaje oral. 


iD 
ie 


Fig. 2.4. Cuadrilatero de Pierre Marie, limitado delante por un plano verticofrontal que 
va de F3 al nucleo caudado, detras por un plano verticofrontal que va de la parte 
posterior de la insula a la parte posterior del nucleo lenticular (de J. Barbizet y Ph. 
Duizabo, Abrégé de Neuropsychologie, Masson, Paris, 1985). 
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Polo receptivo del lenguaje 


Trece afios después de Broca, Wernicke aisla otra afasia caracterizada por la 
incapacidad de comprender el lenguaje oral, mientras que el lenguaje articula- 
do se conservaba y los enfermos eran incluso «locuaces». Atribuy6 ese déficit 
a la lesion del centro sensorial del lenguaje en la primera circunvolucion tem- 
poral izquierda. El area de Wernicke designa hoy en dia un area asociativa au- 
ditiva situada en la parte posterior de la cara externa de T1 (circunvolucién 
temporal superior), en el area 22, debajo de las areas auditivas primaria y se- 
cundaria (areas 41 y 42: circunvoluciones de Heschl); permite la comprension 
del lenguaje oral cuyos mensajes, primero escuchados, deben analizarse bajo el 
plano fonoldgico para permitir, posteriormente, la extraccion de su significado, 
es decir, su tratamiento semantico. El lobulo parietal inferior (y en particular su 
parte inferior constituida por el giro supramarginal (area 40) y por el giro angu- 
lar (Area 39), inseparable del area de Wernicke, en relacion con el cortex auditi- 
vo asociativo, pero también con el visual y el somestésico, desempefia una fun- 
cidn esencial en la comprensién del lenguaje oral, en la codificacién del 
lenguaje escrito (escritura), pero también en su comprension (lectura) después 
de que los mensajes se hayan descodificado como signos graficos en el cortex 
visual asociativo (areas 18 y 19). 

Los polos posterior (receptivo) y anterior (expresivo) del lenguaje estan uni- 
dos por numerosas fibras asociativas y en particular por el fasciculo arqueado. 
Los nucleos grises centrales, y en concreto el talamo, intervienen también en 
las redes asociativas de los dos polos del lenguaje. 


AFASIAS 


Modalidades del examen 


El examen de un paciente con trastornos del lenguaje debe tener en cuenta 
siempre el hecho de que las tareas cognoscitivas son complejas, que los resulta- 
dos de los individuos pueden ser variables de un instante al otro y que las alte- 
raciones afasicas pueden verse agravadas por la fatiga. Por lo tanto, el examen 
debe ser metddico, con el fin de explorar las diversas facetas del lenguaje, 
adoptando ya sea un procedimiento cualitativo, o un procedimiento estructura- 
do en etapas de una de las baterias de evaluacion de afasia, como el test para el 
examen de la afasia de B Ducarne, la escala de Goodglass y Kaplan, la bateria 
de afasia de Kertesz (Western Aphasia Battery), 0 el protocolo Montréal-Tou- 
louse de examen lingiiistico de la afasia. Estas baterias estan estandarizadas, 
dan unas puntuaciones de afasias, proponen una clasificacién en uno de los 
grandes tipos de afasias y pueden servir de base para un seguimiento evolutivo. 

El primer contacto con el enfermo ya permite detectar algunas caracteristi- 
cas de sus alteraciones: {habla con soltura, o de manera laboriosa?, {permane- 
ce en silencio?, ,comprende lo que se le dice? 


Estudio de la comprension del lenguaje hablado 


Se utilizan pruebas de ejecucion de ordenes de complejidad creciente: érdenes 
simples («Muéstreme su nariz... su oreja izquierda... mi nariz... Quitese las ga- 


28  Neuropsicologia 


fas... Mire al techo...»), asociadas («Toquese su oreja izquierda con el dedo 
gordo de la mano derecha... Coja este lapiz y toque mi reloj...») y pruebas de 
eleccién multiple, siendo la mas conocida la de los tres papeles de Pierre Marie 
(«He aqui tres papeles, uno pequefio, otro mediano y otro grande. El pequeno, 
usted lo tirard al suelo, el mediano se lo guardarad, y el grande me lo dard»). 

También se pueden utilizar pruebas de designacion de figuras geométricas 
(de talla, de forma y color diferentes, como en el Token-test), de objetos y de 
imagenes («Indiqueme la puerta, la ventana, el lapiz», etc.). Estas pruebas per- 
miten también complicar las érdenes asociandolas a través de palabras gramati- 
cales («Toque el reloj con el lapiz...», «Indiqueme el triangulo que se encuentra 
dentro del circulo...»). Cuando las alteraciones no son masivas, se puede recu- 
rrir a pruebas mas elaboradas que evaluar la comprension de frases y de textos. 

La nocién de comprensién reine competencias dispares aunque comple- 
mentarias. 


— La sordera verbal pura (v. cap. 11) puede relacionarse bien con un déficit 
perceptivo prefonémico, o con un déficit de la discriminacioén fonémica. Por 
otra parte, el sujeto puede hablar, leer, escribir (excepto en el dictado) de mane- 
ra satisfactoria. Las lesiones estan tipicamente situadas mas arriba del area de 
Wernicke. 

—La afasia de Wernicke comporta un déficit de la «descodificacién» del 
lenguaje oral que puede derivarse ya sea de una alteracion de la descodifica- 
cin fonémica (por lo tanto, una sordera verbal), o de una alteracion del acceso 
a la comprension. Puede predominar una u otra de esas alteraciones. Cuando 
predomina la parte de la sordera verbal, la comprension del lenguaje escrito, la 
lectura, la copia, estan menos alteradas que la comprensio6n del lenguaje oral y 
el dictado; la repeticién presenta las mismas dificultades para las palabras que 
para los logatomas. Cuando la alteracion de la comprensién verbal predomina 
sobre la sordera verbal, las palabras se repiten mejor que los logatomas. Cuan- 
do la alteracién de la comprension es aislada, la repeticion esta preservada, rea- 
lizando el cuadro de afasia transcortical sensorial. Por lo tanto, un déficit de la 
comprension de palabras puede revelarse bien por un déficit de orden fonoldgi- 
co, bien por un déficit del tratamiento semantico que podemos imaginar en un 
esquema de tipo cognitivista (v. fig. 2.9), como una lesidn de un «centro de los 
conceptos» o «centro de tratamiento semantico», o como una desconexion en- 
tre ese centro y el area de Wernicke (centro de tratamiento aclstico segun Lich- 
deim). Ademas, las lesiones del area de Wernicke tienen la particularidad de 
asociar un déficit de designacién de objetos bajo orden verbal a un déficit de 
denominacion de esos mismos objetos. De esta manera, el area de Wernicke 
puede concebirse como una zona de reencuentro y de coordinacién reciproca 
entre las representaciones sensoriales de las formas auditivas y visuales de las 
palabras y las redes asociativas que construyen las representaciones semanticas 
de esas palabras. Asi, podemos comprender que las lesiones del area de Wer- 
nicke alteran al mismo tiempo la descodificacion del lenguaje, sea la modali- 
dad sensorial de presentacion que sea (palabras oidas, palabras leidas) y la co- 
dificacién del lenguaje. El area de Wernicke no puede definirse ya como 
«centro de imagenes auditivas de las palabras», como la habia considerado Dé- 
jerine, quien hablaba de la asociacion de la sordera verbal y de la ceguera ver- 
bal observadas en la afasia de Wernicke , y que las oponia a la sordera verbal 
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pura y a la ceguera verbal pura, correspondientemente. El area de Wernicke no 
puede ya considerarse como el centro de almacenamiento del léxico, puesto 
que no podriamos explicar que las lesiones que no afectan al area de Wernicke 
y a las areas posteriores a ella, provocan también afasias (denominadas trans- 
corticales sensoriales, pag. 41 y fig. 2.10). 

— Los trastornos de la comprension de frases pueden derivarse de un déficit 
del tratamiento semantico de ciertas palabras que la componen, sobre todo si se 
trata de palabras abstractas (lo que puede observarse en una afasia de Wernicke 
en vias de mejora), pero también puede tratarse de una dificultad para compren- 
der el orden sintactico de la frase en una afasia agramatica o enun sindrome fron- 
tal (Si Pedro se ducha después de un paseo, {qué es lo que ha hecho primero?). 

— Los trastornos de la comprension categorial y de la organizacion catego- 
rial (y distribuida) de los conocimientos. Ciertos déficits de la comprension se 
limitan a una categoria verbal. En 1966, Goodglass y sus colaboradores reali- 
zaron el primer estudio sistematico de la comprension y de la denominacién de 
seis categorias de palabras (partes del cuerpo, objetos, acciones, colores, letras 
y numeros) en un grupo de 135 sujetos afasicos, y observaron dificultades va- 
riables en funcién de las categorias, pudiendo predominar sobre la compren- 
sidn o sobre la denominacion. En 1993, con otro grupo de 167 afasicos, el mis- 
mo equipo observ6 una disociaci6n entre la designacion de lugares sobre un 
mapa y la designacion de las partes del cuerpo, en funcion de distintos tipos de 
afasias (las afasias de Wernicke y las globales alteran mas la comprension de 
los nombres de las partes del cuerpo que los de los lugares geograficos). Nume- 
rosos trabajos posteriores, fundamentados bien en datos aportados por la neu- 
roimagen de casos unicos o de pequefios grupos de sujetos o en datos proce- 
dentes de la neuroimagen dinamica durante tareas de denominacion, han 
podido mostrar que las zonas lesivas 0 las zonas activadas pueden situarse fue- 
ra del area Wernicke. Ademas, la denominacion y la comprensi6n pueden alte- 
rarse de manera paralela o disociada. Asi, es importante evaluar clinicamente 
la denominacion de items presentados visualmente (y de forma ideal, multimo- 
dalmente: auditiva, tactil, etc.) y la designacion de objetos («Sefale el martillo, 
el pato, el codo, el piano, la alcachofa, etc.»). 


En presencia de una anomia, antes de evocar una anomia pura por déficit ca- 
tegorial de la selecciOn léxica, es necesario asegurarse de que la anomia no es 
debida a una agnosia limitada a una modalidad sensorial como una agnosia vi- 
sual (que puede afectar también de forma especifica a una categoria Iéxica, v. 
cap. 7). Ademas, la existencia de un trastorno de la denominacion reducida a 
una modalidad sensorial (como en la afasia Optica, v. pag. 103) ha suscitado im- 
portantes debates sobre el caracter unico o multiple (visual, verbal, etc.) del siste- 
ma semantico. Cuando existe un déficit de la comprension verbal, es necesario 
saber si dicho trastorno refleja un déficit selectivo en la modalidad auditiva, que 
se observa cuando las respuestas normales son dadas bajo orden de designacién 
por escrito. En efecto, se han observado trastornos de la comprensi6n verbal que 
forman parte de un cuadro de déficits globales de los conocimientos semanti- 
cos, independientes de la modalidad sensorial usada. La replicacion del déficit 
con las mismas palabras, la preservacion relativa de la capacidad del sujeto a 
producir la categoria superordenada de la palabra (pato > animal), la ausencia 
de priming semantico en tareas de decision léxica estan mas a favor de una de- 
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gradacion de las representaciones semanticas que de un déficit del acceso al sis- 
tema semantico (Warrington y Shallice, 1984), aunque la distincion no sea 
siempre facil (Caplan, 1987). Es importante, como subraya Goodflass (1987), 
distinguir los trastornos de categorias limitadas a la comprension auditivo-ver- 
bal, observados especificamente en los afasicos y los déficits categoriales de 
conocimientos semanticos que pueden existir en presencia 0 ausencia de una 
afasia. Finalmente, el diagnéstico de un déficit categorial implica asegurarse 
que las palabras usadas para evaluar las categorias verbales tienen la misma fre- 
cuencia léxica. Los déficits categoriales de la denominacion, de la compresién 
auditivo-verbal o de los conocimientos semanticos pueden afectar a las palabras 
abstractas con integridad de las palabras concretas; la disociaci6n inversa se ob- 
serva mas excepcionalmente (asi, el paciente A.B. de Warrington [1975] defi- 
nia la palabra «estrella» como «pequefo insecto» y la palabra «suplicacion» 
como «pedir ayuda con insistencia»). Dentro de la categoria de palabras con- 
cretas, los déficits de categorias pueden afectar a los animales con integridad de 
los objetos 0, de manera mas general, pueden afectar a los items animados 0 bio- 
légicos (animales, flores) con integridad de los items inanimados 0 mas precisa- 
mente «manufacturados»; disociaciones inversas que también pueden obser- 
varse. Esto conduciria a oponer dos grandes categorias. La primera se caracteriza 
esencialmente por los atributos sensoriales (se trata de conceptos «bioldgicos»: 
color, forma, perfume de una flor; color, forma gusto de una fruta), teniendo fre- 
cuentemente un papel decisivo las informaciones visuales referentes a la forma 
(p. ej., para distinguir un perro de un leon). La segunda se caracteriza esencial- 
mente por atributos funcionales (utilizacion de una sierra o de unas tenazas). De 
todas maneras, las distinciones son aun mas complejas, puesto que, dentro de 
los objetos manufacturados, podemos observar disociaciones entre los objetos 
de pequefio tamajfio (los que son ademas habitualmente usados en las evaluacio- 
nes de los afasicos como la goma, el tenedor, la taza, etc.) y objetos de gran ta- 
mafio (tren, autobus, tanque, etc.), lo que puede conllevar a oponer los objetos 
manipulables a los objetos no manipulables. 

Se ha notado una comprensi6on de nombres propios preservada (pais, perso- 
nas y edificios célebres) en una afasia que alteraba enormemente la compren- 
sion y también ha podido observarse una disociaciOn inversa. Aparte de las 
anomias para los colores (v. pag. 107 y 108), existen trastornos de la compren- 
sin de los nombres de los colores que, en 1887, Willbrand denomino ceguera 
amnésica de los colores. 

La autotopoagnosia (v. cap. 10) puede deberse a un problema del esquema 
corporal 0 a una incapacidad de comprension de las palabras que designan las 
diferentes partes del cuerpo. 

El léxico de las palabras concretas puede dividirse también en dos grupos 
especificamente lingiiisticos: los verbos (0 palabras de accién) y los sustanti- 
vos (u objetos). Puede constatarse una alteracion especifica de una categoria 
(en denominacion y en comprension) con respecto a la otra. 

Dichas observaciones estan a favor de una organizacion categorial del siste- 
ma semantico basado en las propiedades sensoriales y funcionales de los items 
pertenecientes a una categoria determinada. Incluso se puede deducir una orga- 
nizacion categorial muy precisa (como la alteracién de los conocimientos de 
frutas y legumbres en contraste con la preservacion de los de otros alimentos, 
Hart et al., 1985), formulando hipotesis sobre la construccién de representacio- 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Afasias 31 


nes semanticas a partir de asociaciones procedentes de fuentes sensoriales, de 
informaciones motoras y buscando las tramas asociativas entre objetos o herra- 
mientas como el martillo, que necesitan la suma de informaciones visuales (la 
forma), propioceptivas y motrices (el acto de coger el martillo) inseparables de 
sus atributos funcionales (clavar un clavo). Al contrario, un gran objeto como 
una nave espacial es conocido sobre todo por sus caracteristicas sensoriales vi- 
suales (su forma), mientras que sus caracteristicas funcionales (sirve para ir al 
espacio) no son elaboradas a partir de informaciones propioceptivas 0 motoras. 
Ello permite elaborar una distincidn entre los objetos manipulables y los no ma- 
nipulables (Mc Carthy y Warrington, 1994). Asi, el sistema semantico podria 
concebirse como una «red distribuida gigante» en la que convergen conexiones 
multiples que llegan de sistemas exteriores sensoriales y motores e interactuan 
con los sistemas permitiendo el analisis de las formas auditivas y visuales de las 
palabras. El acceso al significado y a la denominacion puede realizarse también 
por reviviscencia de los aprendizajes, es decir, como reactivacion de las redes 
neurales cuya puesta en marcha repetida y simultanea ha permitido al sujeto ela- 
borar su conocimiento de objetos a partir de informaciones recibidas por cana- 
les sensoriales y motores a lo largo de cada uno de los encuentros y experiencias 
con esos mismos «objetos» y por los contextos emocionales que pueden acom- 
pafiarlos. Los aprendizajes perceptivos crean, segin Damasio, redes unidas por 
zonas de convergencia (nudos) que codifican los eventos sensoriales, motores, 
emocionales, que han acompafiado simultaneamente a la percepcidn del objeto 
y cuya reactivacion permite realizar las hipdtesis de un modelo llamado epis6- 
dico (y distribuido) del acceso al significado. Sin embargo, {como relaciona- 
mos esas hipotesis con las bases neuroanatomicas? 

Los estudios de las producciones verbales en tareas de denominacion y de 
fluencia categorial han mostrado que las producciones verbales relacionadas 
con distintas categorias de palabras activan zonas distintas del lobulo temporal 
y la mayoria no invaden el area de Wernicke. Asi, la denominacion de animales 
y herramientas activa el cortex asociativo visual o zonas proximas al giro fusi- 
forme, area de identificacion de objetos en la parte ventral del l6bulo temporal. 
No obstante, la denominacion de herramientas y de acciones relacionadas con 
su utilizacion activa también una zona temporal media ligeramente anterior al 
area V5, responsable de la percepcion del movimiento, asi como un area premo- 
tora, ambas izquierdas. De esta manera, parece que la activacion del léxico es 
una funcion ampliamente distribuida y relevada por zonas del cerebro proximas 
a las que gestionan las informaciones motoras y la integracion perceptiva de las 
entidades que componen el contexto. Las observaciones de pacientes con dafio 
cerebral corroboran también estas hipdtesis. En efecto, los déficits categoriales 
del tratamiento semantico de los verbos (palabras de accion) coexisten con las 
lesiones de la parte posterior del l6bulo frontal izquierdo, sugiriendo que el 16- 
bulo frontal, implicado en la programacion de los movimientos, ha adquirido 
también un papel en las representaciones semanticas de las acciones y en los 
componentes lexicales implicados en el tratamientos de los nombres de accion 
(Daniele et a/., 1994). El tratamiento semantico de las entidades «vivas» impli- 
ca estructuras temporolimbicas bilaterales y la parte inferior del l6bulo tempo- 
ral, en particular el giro fusiforme (p. ej., en las encefalitis herpéticas), mostran- 
do la implicacién de tratamientos visuales elaborados y de convergencias 
sensoriales multimodales en la organizacion de las representaciones semanticas 
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de las palabras vivas. Los trastornos categoriales de los objetos manufacturados 
y de las partes del cuerpo invaden las areas frontoparietales, donde la conjuga- 
cidn de las informaciones motoras y propioceptivas permite la organizacidn de 
las representaciones semanticas de los objetos manufacturados y de las partes 
corporales (Gainotti et a/., 1995), mientras que para Tranel y sus colaboradores 
(1997), la zona critica para la conjuncion de conocimientos referentes a las he- 
rramientas esta selectivamente en regiones mas laterales del cortex temporal 
posterior proximo de V5. El uso de tareas de decision léxica para la compara- 
cidn de los resultados obtenidos por palabras concretas y abstractas ha podido 
mostrar, en tomografia por emision de positrones, que las abstractas activan las 
regiones temporales de manera bilateral con una neta prevalencia derecha, don- 
de la activacion interesa también a la amigdala y a la parte anterior del giro cingu- 
lado, lo que podria estar relacionado con la valencia emocional de las palabras 
abstractas, en general mas importante que la relacionada con palabras que de- 
signan herramientas o su manipulacion (Perani ef a/., 1999). El inventario com- 
pleto y coherente de esas localizaciones alin necesitara que se investigue mas. 
Sin embargo, podemos ya pensar que las areas que controlan el acceso léxico no 
son superponibles a las areas de convergencia transmodales (o multimodales). 
Esto explica que un trastorno de la denominacion pueda dejar intacto el conoci- 
miento de los atributos sensoriales y funcionales de los items no denominados, 
puesto que esos conocimientos dependen de zonas de convergencia. Ademas, si 
las areas criticas para la denominacion de las diferentes categorias de objetos se 
sitian esencialmente fuera de la zona de Wernicke, sus lesiones no provocan 
mas que trastornos selectivos de la denominaci6n, mientras que los trastornos 
de la denominacién observados en lesiones del area de Wernicke son masivos. 
Podemos inferir que esas areas de recuperacion Iéxica «categoria-especifica» 
aparecen como necesarias, pero no suficientes, para el acto de denominacion, y 
que su papel podria ser el de proveer representaciones prelexicales o implicitas 
«categoriales» que seran posteriormente transformadas en salidas verbales ex- 
plicitas (bajo la forma de palabras habladas, escritas, leidas), gracias a la media- 
cién del area de Wernicke y de redes neurales que permitiran diversas modali- 
dades de produccion de las palabras (Mesulamm, 1998; fig. 2.5). 


Estudio de la expresion oral 


Se basa en la escucha del lenguaje espontaneo, la repeticion de palabras 0 de 
frases y la denominacion de objetos e imagenes. 


O Volumen verbal 


Puede ser logorreico, adaptado o reducido, lo que permite oponer las afasias 
fluidas 0 «fluentes» a las afasias «no fluentes» o «reducidas». Las primeras 
suelen aparecer con lesiones del hemisferio dominante situadas detras de la fi- 
sura de Rolando, mientras que las segundas estan habitualmente relacionadas 
con lesiones situadas por delante de la fisura de Rolando. Las afasias logorrei- 
cas tienen un discurso abundante y fluido, pero casi siempre poco o nada com- 
prensible por el examinador, ocasionando una jerga. La reduccién del lenguaje 
puede ser en extremo una suspension del lenguaje; a veces, el lenguaje se redu- 
ce aalgunas silabas o palabras incesantemente repetidas («como un organillo») 
y se emite de manera involuntaria durante toda tentativa de verbalizacion: se 
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Fig. 2.5. Interpretacion del modelo propuesto por Mesulam, que representa de manera 


esquematica la evocacion léxica y la comprension de las palabras oidas y leidas 
(Brain, 1998; 121:1013-1052). Las puertas de acceso transmodales (o conexiones 
transmodales) no son especificas de ninguna modalidad sensorial. Permiten la con- 
vergencia de informaciones multimodales que retinen diversos engramas percepti- 
vos y emocionales y, por lo tanto, desempenan un papel critico en la conjuncidn de 
los conocimientos semanticos. Las areas de codificacién de las representaciones 
preléxicas categoriales o areas léxicas intermediarias desempenan un papel central 
en la denominacion de colores, animales, objetos, herramientas y verbos de accion. 
La anomia «categorial» resultante de una lesidn de esas areas es «pura», si las Zo- 
nas de convergencia multimodales estan intactas; esta disociacion entre el saber |é- 
xico y el saber conceptual puede considerarse como la base anatémica de la sepa- 
racidn del pensamiento y del lenguaje. Las formas de las palabras oidas y leidas se 
codifican en areas unimodales que entran en conexidn con el area de Wernicke, 
considerada como un area de descodificacién y codificacidn fonoldgicas. Asi, se 
pueden establecer las relaciones con las zonas de convergencia transmodales que 
construyen el acceso al significado. De igual modo, los conocimientos semanticos 
pueden activar de manera «interna» las representaciones preléxicas categoriales. El 
area de Wernicke permite relacionar los aspectos perceptivos de la forma de las pa- 
labras con las redes asociativas distribuidas, posibilitando el acceso al significado. 
Las lesiones situadas mas arriba del area de Wernicke provocan una alexia pura en 
caso de desconexi6n entre el input visual de las palabras y las formas visuales de las 
mismas, asi como entre las formas visuales de las palabras y el area de Wernicke. 
Una desconexi6n entre el input auditivo de las palabras y sus formas auditivas, y en- 
tre las formas auditivas de las palabras y el area de Wernicke provoca una sordera 
verbal. 
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las llama estereotipias. En las formas moderadas, es necesario estimular al su- 
jeto para obtener algunas tentativas de verbalizacion. Sin embargo, una reduc- 
cién del lenguaje puede coexistir con el brote de frases que son frecuentemente 
formulas de cortesia o frases hechas: la disociacién automatico-voluntaria per- 
mite oponer el lenguaje automatico al lenguaje construido, proposicional. 


0 Disprosodia 


Ademas de la prosodia emocional controlada por el hemisferio menor (v. cap. 
17), existe una prosodia lingiiistica que se caracteriza por el ritmo, el timbre y 
la inflexion de la voz. Las disprosodias observadas en el afasico designan la 
sustitucion del acento habitual del paciente por un acento de tipo «extranjero», 
que a veces podemos calificar de germanico o de anglosajon: asi, un hablar len- 
to, silaba por silaba, con supresi6n de los grupos disconsonanticos y utilizacion 
de las consonantes sordas, da a la voz un seudoacento germano («Buenos dias, 
Doctor» es dicho asi: «Puen...tos... ti... as.... To... to»). Por otra parte, una ten- 
dencia a la diptongacién de las vocales da un seudoacento britanico («Estoy en- 
jfermo» se convierte en «es-to-i-en-fer-mo»). Las disprosodias se observan ha- 
bitualmente en las afasias de Broca. 


0 Desintegracion fonética 


Designada también bajo los nombres de trastornos artricos, anartria, afemia, afa- 
sia motora o de realizacion fonética, el término de sindrome de desintegracién 
fonética, acufiado por Alajouanine, reagrupa las alteraciones de expresion oral 
en relacion con las dificultades de realizacion fonética en cuanto a la emision y 
al encadenamiento de los fonemas. El hablar, globalmente reducido, es lento, 
silabico y entrecortado. Las palabras suelen estar reducidas; ciertos fonemas se 
suprimen y otros se reiteran, lo que entrafia una «reduccion de los contrastes»; 
las consonantes sordas se prefieren a las consonantes sonoras, los grupos dis- 
consonanticos se suprimen (espectaculo: pe... ta... cu... lo; constitucion: con... 
tu... ton). Estas alteraciones que recuerdan al lenguaje infantil sin serlo pueden 
analizarse por la prueba de repeticion de palabras o de frases como espectdculo, 
constitucion, electricista, ese gran cerrojo aherrumbrado, lo desherrumbraré; 
fue el maestro de los principes y el principe de los maestros... Las alteraciones 
comportan varios aspectos asociados de modo diverso en cada paciente: 


— Un aspecto paralitico con insuficiencia del soplo traqueal y debilidad arti- 
culatoria. 

— Un aspecto disténico con movimientos articulatorios excesivos, desmesu- 
rados, sincinéticos. 

— Un aspecto apraxico con desorganizacion de los gestos necesarios para la 
elocucion. Se encuentra englobado en un déficit mas vasto de la gesticulacién 
de la cara y de la boca que se llama apraxia bucofacial y que se detecta pidien- 
do al sujeto que silbe, sople, muestre los dientes o frunza los labios. 


El sindrome de desintegracion fonética se asocia frecuentemente a otros sin- 
tomas de una afasia de Broca. También pueden existir anartrias puras (con pre- 
servacion de la escritura y ausencia de todo sintoma de afasia) con lesiones limi- 
tadas a la parte opercular de la tercera circunvoluci6n frontal, del conjunto de 
opérculo frontal o de la sustancia blanca del brazo anterior de la capsula interna, 
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lo que nos lleva al cuadrilatero de Pierre Marie: esas anartrias, que se Ilaman 
también afemias, son calificadas como disartrias en la literatura anglosajona. 


Problemas de la denominaci6n 
e Falta de vocablo 


Se puede observar en el lenguaje espontaneo y se pone selectivamente en evi- 
dencia a través de la prueba de denominacion, que se traduce por una imposibi- 
lidad para denominar o por una definicion de la utilizacion del objeto (cuchillo 
— para cortar), por la produccion de circunlocuciones, a veces acompafiadas 
de aproximaciones sinonimicas e integradas en conductas de aproximacion («... 
para... jah!... se coge asi en el plato; para la carne... se corta...»). La falta de 
vocablo se observa en todo tipo de afasia. Cuando ésta es aislada, se habla en- 
tonces de afasia amnésica. El esbozo oral (0 «llave» fonémica) tiene o no un 
efecto facilitador: el hecho de decir la primera silaba de la palabra puede evocar 
la palabra buscada; a veces, la facilitacion no entrafia ninguna respuesta 0 pro- 
voca una respuesta erronea, ya sea una palabra que comience por la misma sila- 
ba, o bien una palabra que no contenga ni tan siquiera la silaba pronunciada. De 
esta manera, a la falta de vocablo se puede afiadir la produccién, en denomina- 
cidn con o sin facilitacién, como en el lenguaje espontaneo, en lugar de la pala- 
bra escuchada, de otra produccion verbal. Tal es la definicion de las parafasias. 


¢ Parafasias 


Pueden ser objeto de una clasificacion inspirada en el analisis estructural del 
lenguaje (fig. 2.6). 

Las parafasias fonémicas o literales consisten en distorsiones de palabras en 
relacion, no con las dificultades de la realizacion fonética, sino con las altera- 
ciones de la disposicién fonética por omision, afiadiduras, inversiones, despla- 
zamientos de fonemas (/ocomotora — colotomora; termémetro — terbometro, 
termonetro, lapiz — ladiz, platiz). El evaluador puede a veces detectar la pala- 
bra clave, en el lenguaje espontaneo o en la conversacion, gracias a la semejan- 
za fonolégica y al contexto; no obstante, cuando la estructura de la palabra se 
descompone demasiado, su valor informativo se pierde y se habla entonces de 
neologismo. Las parafasias fonémicas corresponden a la desorganizacion de la 
segunda articulacion del lenguaje. 

Las parafasias verbales designan la sustitucion de una palabra por otra pala- 
bra del léxico. Puede tratarse de: 


— Parafasias verbales morfologicas (0 parafonias) cuando la palabra emiti- 
da es fonéticamente proxima a la palabra clave (goma: gota; chaqueta: raqueta; 
robar: rotar; hoja: moja). Pueden interpretarse, a semejanza de las parafasias 
fonémicas, como un desorden de la segunda articulacién. 

— Parafasias verbales semanticas cuando la palabra emitida tiene una rela- 
cidn conceptual con la palabra buscada (mesa: silla; llave: hierro). Pueden in- 
terpretarse como un desorden de la primera articulacién del lenguaje, es decir, 
de la eleccién de las palabras. 


Segun la clasificacion de Kremin, las parafasias verbales semanticas pueden 
reflejar dos tipos de relacion con la palabra clave: clasificadora y proposicional 
(fig. 2.6). 
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Ciertas parafasias verbales son de clasificacion dificil (cartera: piel) y aun 
mas cuando la génesis de los neologismos esta muy alejada de la palabra clave 
(abrigo: elini). 

Puede suceder que un pequefio numero de parafasias verbales (palabras de 
predileccion) se repitan varias veces en el discurso. Ademas, durante la prueba 
de denominacion de objetos, el paciente emite parafasias verbales que son la 
recuperacion de una palabra precedentemente enunciada por el sujeto o el eva- 
luador. Se trata, por tanto, de perseveraciones o de intoxicacion por la palabra. 
La proliferacion de las transformaciones parafasicas puede llegar a producir 
una jerga de la cual podemos individualizar distintas variedades: jerga indife- 
renciada compuesta de una serie de fonemas, jerga asemantica compuesta de 
neologismos y jerga parafasica compuesta de parafasias verbales. En todo 
caso, el discurso es incoherente y refleja una «desintegracion... de los valores 
semanticos del lenguaje». 


Parafasia Parafasia verbal 
fonémica morfolégica 

1 > atiposa 1 > marioneta 

2 > zato 2 > rato 


< | > 
PALABRA-CLAVE 


denominada bajo imagen 
(ejemplo 1: mariposa; 2: gato) 


| Parafasia semantica 


(con relaci6n) 
clasificatoria 


(con relacién) 
proposicional 


de tipo de tipo verbo atributo 
categorial asociativo de accion 1 > amarillo 
1 > flor 1 > vuela 2> gris 
2 >raton 2>matilla 
coordinada o superordenada 
cohipénimo 1 > insecto 
1 > abeja 2 > animal 
2 > perro 
Fig. 2.6. Clasificacion de las parafasias. En A: parafasias que se derivan de un desorden 
de la segunda articulacion del lenguaje. En B: parafasias que se derivan de un tras- 


torno de la primera articulacidn del lenguaje. La clasificacidn de las parafasias ver- 
bales (sustituciones léxicas) semanticas es la propuesta por H. Kremin. 
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© Trastornos del manejo de la gramatica y de la sintaxis 


El agramatismo se caracteriza por la reduccion de los monemas gramaticales y 
el empleo de verbos en infinitivo dando al lenguaje un estilo telegrafico (p. ej., 
«Niza: jnol!... tres semanas... al lado... de cestas... jeh!, hay gente... casi no tan 
bien... en Navidades... y también antes... pero ahora mi mujer... a mi... antes 
no... Seis anos ahora»). 

El agramatismo, a veces llamado agramatismo expresivo, acompafia a las 
afasias no fluentes. 

La disintaxia es radicalmente diferente y se caracteriza por el empleo de nu- 
merosas palabras gramaticales, pero inapropiadas, que son el equivalente de 
las parafasias semanticas (/a carretera de la cual me voy de nuevo... el nino que 
yo le doy un bombon viene por cogerlo). Por otro lado, acompafian al lenguaje 
parafasico y se asocian a una incapacidad del reconocimiento de los errores 
gramaticales (por lo que se le ha llamado agramatismo impressif). 


Alteraciones del lenguaje escrito 
¢ Trastornos de lectura 


La comprensi6n del lenguaje escrito se explora a través de pruebas de ejecu- 
cidn de ordenes escritas, y pruebas de correspondencia entre textos e imagenes. 
La lectura en voz alta permite apreciar las alteraciones de las transposiciones 
visofonatorias. Es poco frecuente que un texto perfectamente leido no sea com- 
prendido; sin embargo, las alteraciones de lectura no implican obligatoriamen- 
te la existencia de graves trastornos de comprension. 

Las alexias afasicas se caracterizan por la produccion de paralexias que pro- 
ceden de las mismas transformaciones de las palabras que las observadas en las 
parafasias. Acompafian a la afasia de Wernicke, y se asocian a una agrafia. En 
la afasia de conduccién, podemos observar paralexias fonémicas y verbales 
morfoldgicas con déficits de escritura paralelos, tentativas reiteradas de auto- 
correcciones y una buena calidad de la comprension. Una alexia particular de- 
nominada anterior puede acompaiiar a la afasia de Broca. Ciertas alexias «sin 
agrafia» o puras no se acompafian de ningtin trastorno de lenguaje escrito. En 
el capitulo 4 se presenta un estudio de los diferentes tipos de alexia. 


¢ Trastornos de escritura 


Las agrafias afasicas provocan distorsiones del lenguaje escrito superpuestas a 
los desdrdenes de la produccién verbal tanto en el plano cuantitativo (afasias 
fluentes frente a afasias no fluentes) como en el cualitativo, con la produccion 
de paragrafias incluso de una jergafasia. También existen, como en el caso de 
las alexias, agrafias puras. En el capitulo 3 se muestra un estudio de los distin- 
tos tipos de agrafias. 


¢ Trastornos del calculo 


Los problemas de calculo pueden acompaiiar a las afasias. Se exponen en el ca- 
pitulo 6. 
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Formas clinicas de las afasias 


La multiplicidad de las clasificaciones de las afasias inclina a mantener esen- 
cialmente la dicotomia clasica entre las afasias de Broca y las afasias de Wer- 
nicke. 


Afasia de Wernicke y otras afasias que no comportan una 
alteracion de la realizacion fonética 


Suele tratarse de afasias con lenguaje fluente. 


© Afasia de Wernicke propiamente dicha 


Se relaciona con una lesion del area de Wernicke (v. anteriormente). Se la de- 
nomina afasia de Wernicke de tipo 1 en la clasificacién de Roch-Lecours y 
Lhermitte, afasia sensorial en la clasificaci6n de Wernicke, afasia sensorial 
central (Goldstein), afasia sensorial y afasia acusticomnésica (cuyos sintomas 
son menos masivos) en la clasificacion de Luria. 

Esta afasia no se acompajia de una hemiplejia y se asocia habitualmente a 
una hemianopsia lateral homonima. No existe ningin problema en la realiza- 
cién fonética, ni reduccion del lenguaje. Por el contrario, la expresion oral se 
caracteriza por una logorrea y por una emision de numerosas parafasias. La lo- 
gorrea es frecuente y dificil de interrumpir, de canalizar y, por lo tanto, de inte- 
rrogar al sujeto; una anosognosia del trastorno es subyacente. Las parafasias 
invaden el lenguaje espontaneo, y también las tentativas de denominacion o de 
repeticiOn. Son de todo tipo, pueden asociarse a una disintaxia y, cuando son 
muy numerosas, pueden hacer perder al lenguaje su valor informativo, provo- 
cando una verdadera jerga. La comprension es masivamente deficitaria, con 
elementos mas 0 menos marcados de sordera auditiva. Puede ser dificil distin- 
guir, con ordenes de ejecucién de gestos, lo que puede deberse a una apraxia o 
aun problema de comprension (fig. 2.7). 

Una alexia y una agrafia afasica completan el cuadro de las formas masivas. 

Ciertas afasias de Wernicke se caracterizan por un predominio de los trastor- 
nos que afectan al lenguaje escrito (afasia de Wernicke de tipo III), que puede 
compararse a un sindrome alexia-agrafia descrito por Hecaen, asociando un pro- 
blema del reconocimiento de palabras mas que de letras, un déficit de compren- 
sion del lenguaje escrito, una pérdida de la estrategia perceptiva de la lectura, que 
a veces puede comenzar por el medio o por el final de las palabras y una agrafia. 
Este sindrome corresponde a una lesion parietal (gyrus angular) (fig. 2.8). 

Ciertas afasias de Wernicke se acompafian de un flujo de elocucién reduci- 
do, que puede aparecer brutalmente, 0 caracterizan un modo evolutivo que 
coincide con una regresi6n de la anosognosia. 


O Afasias amnésicas 0 anomicas 


¢ Afasia amnésica 


La afasia amnésica de Pitres se caracteriza por una falta de vocablo con defini- 
cion por el uso, sin déficit de comprension y sin parafasia. Puede constituir el 
modo de presentacion de las afasias progresivas y, en particular, tumorales, 
como la forma evolutiva de una afasia de Wernicke. 
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2.7. Parrafo de un paciente con afasia de Wernicke al que se le pidio que escribiese 
espontaneamente una frase (cortesia de la Prof. Dra. Arroyo-Anll6, Clinica de la 
Memoria de Dano Cerebral y Universidad de Salamanca, 1998). 


La afasia amnésica responde a multiples centros lesionados. Las afasias am- 
nésicas mas puras se observan con lesiones temporales y, mas concretamente, 
con lesiones de la circunvolucion temporal inferior (Goodglass), mientras que 
las afasias amnésicas relacionadas con una lesion del gyrus angular afiaden al 
déficit de evocacion de la palabra un déficit semantico, alterando la compren- 
sion del sentido de la palabra. En ese caso, la afasia andmica suele estar asocia- 
da a una alexia y una agrafia e incluso a un sindrome de Gerstmann. No obstan- 
te, faltas de vocablo pueden asociarse con numerosas lesiones, por ejemplo con 
lesiones frontales izquierdas, acompafiando, por lo tanto, a una afasia transcor- 
tical motora, o incluso con lesiones del hemisferio derecho. 


¢ Otros aspectos de las anomias 


Las anomias afasicas se deben a una incapacidad de acceder a la seleccion lexi- 
cal y deben diferenciarse de las anomias, en relacién con un déficit del trata- 
miento perceptivo o asociativo de las informaciones sensoriales (v. cap. 7). La 
dificultad de denominacion de las afasias existe también sea cual sea la moda- 
lidad sensorial de presentacion de las informaciones (por la vista, el tacto, el 


of Sombrero do pram AZ pedis an Au campo 


oh plo dp ope Le Air ah 
MAT 


2.8. Agrafia (escritura copiada) en una afasia de Wernicke (cortesia de la Prof. Dra. 
Arroyo-Anlld, Clinica de la Memoria de Dano Cerebral y Universidad de Salamanca, 
1998). 
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oido): se dice entonces que la anomia afasica no depende del canal utilizado. 
Sin embargo, podemos observar excepcionalmente afasias especificas de una 
modalidad sensorial, como una afasia tactil o una afasia Optica, que mas bien se 
consideran como sindromes de desconexion (v. cap. 7) entre el tratamiento 
asociativo de las informaciones sensoriales y las areas del lenguaje. En el mis- 
mo campo de desconexiones, existen anomias para los colores. Las lesiones del 
cuerpo calloso pueden provocar anomias tactiles izquierdas por desconexién 
interhemisférica (v. cap. 15). 

Ciertas anomias son especificas o relativamente especificas de una categoria 
léxica. Junto con los trastornos de la comprension verbal categorial presenta- 
dos anteriormente (pag. 29), permiten esbozar el vasto problema de la organi- 
zacion categorial de los conocimientos, sugerida por la constatacion de altera- 
ciones categoriales, disociadas de las de los conocimientos (Shallice, 1988). 
Pueden asociarse bien a un problema categorial de la comprension verbal y, 
por lo tanto, del saber semantico (v. anteriormente), como también ser «puras», 
es decir, estar relacionadas con un unico déficit categorial de la selecci6n lexi- 
cal. Asi, podemos observar anomias para las partes del cuerpo, para los objetos 
familiares de una sala, para los items animados (0 bioldgicos) con preservacion 
de los items inanimados, manufacturados 0 manipulables, o incluso de disocia- 
ciones inversas, lo que puede abogar a favor de una organizacion categorial y 
lexical. De igual modo, existen disociaciones entre la denominacion de image- 
nes de objetos (nombres), mas bien preservada, y de las imagenes de acciones 
(verbos), mas bien alterada en los agramatismos, disociaciones semejantes 0 
inversas que pueden observarse en las afasias amnésicas o sensoriales (Kre- 
min, 1990). También existen anomias para los nombres propios (nombres de 
personas, nombres geograficos) que se derivan de lesiones variables topografi- 
camente en el hemisferio izquierdo; los centros selectivamente implicados 
pueden ser, aunque no con certeza absoluta, la parte anterior del lobulo tempo- 
ral (area 38) y el talamo izquierdo (Semenza). La intervencion de las estructu- 
ras profundas y el caracter todavia provisional de los limites categoriales pue- 
den aun ilustrarse por la observacién de Crosson sobre un caso de anomia 
limitada a los términos médicos después de una hemorragia que afecta al pulvi- 
nar (Crosson et al., 1997). 

La afasia de conduccion 0 afasia motora aferente (Luria) 0 afasia central 
(Goldstein) se caracteriza por importantes alteraciones del lenguaje espontaneo 
y, sobre todo, de la repeticién, que comporta numerosas parafasias fonémicas y 
verbales morfoldgicas, mientras que no existe desintegracion fonética y la com- 
prension es normal. La conciencia del problema esta preservada, como lo atesti- 
guan las tentativas de autocorreccion tanto en el lenguaje oral como en el len- 
guaje espontaneo y en la escritura espontanea y dictada, mientras que la 
escritura copiada esta preservada. Esta afasia puede concebirse como un déficit 
aislado de la seleccion y del orden de los fonemas (segunda articulacién del len- 
guaje). Lo mas frecuente es que esté asociada a una lesion de la sustancia blanca 
subcortical del gyrus supramarginal (area 40), que lesiona el fasciculo arqueado 
y que conlleva, como ya lo habia postulado Wernicke, una disociacion entre el 
cortex temporoparietal y la tercera circunvolucién frontal. También pueden 
provocar una afasia de conduccion lesiones que van mas alla del area de Wer- 
nicke (pudiendo ocasionar que el otro hemisferio se haga cargo de la compren- 
sion), interrumpiendo el fasciculo arqueado en su origen, al igual que las lesio- 
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nes de las areas auditivas primarias y secundarias (areas 41 y 42), de la insula y 
de la sustancia blanca subyacente, interrumpiendo el fasciculo mas abajo o mas 
en profundidad. También se ha postulado la existencia de dos vias de produc- 
cion de la palabra (fig. 2.9): una, pasiva, transfiere directamente las entradas au- 
ditivas hacia el tratamiento fonoldgico; la otra procede de un tratamiento se- 
mantico que precede al tratamiento fonoldgico. Solo el primer procedimiento 
estaria lesionado en la afasia de conduccion, lo que podria explicar que las fra- 
ses que necesiten un tratamiento semantico activo se repitan mejor que las frases 
donde la puesta en marcha de la funci6n semantica no se solicite. De esta mane- 
ra, una afasia de conduccion puede no repetir la palabra «mago», pero podra 
mejorar sus resultados si esa palabra esta incluida en una frase, en la que se pide 
al paciente que decida si tiene o no sentido, como por ejemplo: «E/ hombre que 
hace desaparecer un conejo en su sombrero es un mago». En la afasia de con- 
ducci6n, también podria observarse un déficit de la memoria auditiva verbal a 
corto plazo, cuya codificacion seria fonologica, contrariamente a la memoria 
auditivoverbal a largo plazo, cuya codificaci6n seria semantica (v. cap. 14). 


e Afasia transcortical sensorial 


Entrada verbal 


y2 


Comprensi6n 
verbal 


1 42 


Transcodificacién 


semantica 
fonolégica 
Transcodificacion 
auditiva 2 


fonolégica 


|| SéReallizacién 
fonética 


Fig. 2.9. Las dos vias de produccion de la palabra. 1. Via directa o pasiva (lesionada en 


la afasia de conducci6n). 2. Via activa (lesionada en la fase transcortical motora) (de 
McCarthy y Warrington. Brain, 1984; 107:463-485). 


Se define por el contraste entre las alteraciones de la comprension y la integri- 
dad de la repeticion con tendencia ecolalica a lo largo de una afasia, en cierto 
modo similar, en cuanto al lenguaje oral, a una afasia de Wernicke (afasia de 
Wernicke de tipo II). Esta afasia permite disociar anatomicamente el area de 
Wernicke, concebida como un area de descodificacion fonémica, de una zona 


42  Neuropsicologia 


de integracién semantica cuya alteracion obstaculizara la comprension preser- 
vando la repeticion, que llega a ser un psitacismo (fig. 2.10). 

La afasia transcortical sensorial se relaciona tipicamente con lesiones tem- 
poroparietales posteriores en regiones lindantes con el area de Wernicke, y en 
particular, en las areas 37 (area de transicién temporooccipital) y 39 (giro an- 
gular), lesiones que pueden extenderse al ldbulo occipital, en particular en las 


areas visuales asociativas 18 y 19. 
La afasia transcortical sensorial puede acompafiarse excepcionalmente de 
una preservacion (relativa) de la denominacion (fig. 2.11). 
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Fig. 2.10. Representacidn de las areas corticales del lenguaje oral y de sus conexiones 


conocidas o calculadas en funcidn de los sintomas de ciertas afasias (de los esque- 
mas de Kussmaul y de Heilman et a/., Brain, 1976; 99:415-426). No obstante, estos 
esquemas ocultan la funcidn (de iniciacidn) del ldbulo frontal y el papel de los nu- 
cleos grises, en particular del talamo, en la activacidn de las tareas lingUisticas y del 
acceso al léxico (v. también fig. 2.5). 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Afasias 43 


Zona colindante 


Zona perisilviana 


Fig. 2.11. Distribucidn anatomica esquematica de las afasias que altera (zona perisilvia- 
na) y que preserva (zona colindante) la repeticion y el limite vertical, separando las 
afasias con lenguaje reducido de las afasias fluentes (de F. Benson, 1994, The Neuro- 
logy of thinking, Oxford University Press, 1994). Podemos distinguir dos vastas zonas 
implicadas en el tratamiento del lenguaje. Una, «perisilviana», contiene las areas cla- 
sicas de Broca y de Wernicke, el giro supramarginal y sus fasciculos de asociaci6n. 
Esta zona esta implicada en la descodificacion y codificacién fonémica, asi como en 
la realizacion fonética. Sus lesiones producen afasias de semiologia variada cuyo ca- 
racter comun es alterar la repeticién. La otra zona, en forma de corona y al margen 
de la precedente, implica la corteza prefrontal por delante, la convergencia temporo- 
parietaloccipital (el giro angular), por detras. Sus lesiones ocasionan afasias transcor- 
ticales que alteran por delante la iniciacidn articulatoria (afasia transcortical motora o 
dinamica), y por detras los tratamientos semanticos (afasia transcortical sensorial), 
aunque respetando la repeticidn. Ademas, una frontera representada por la fisura 
de Rolando separa aproximadamente los centros lesionados de las afasias «no fluen- 
tes» (con lenguaje reducido), o anteriores, de las afasias «fluentes» o posteriores. 


Afasias con lenguaje reducido 
O Afasia de Broca 


Las lesiones, de localizacion anterior, afectan no solo las partes triangularis y 
opercularis de la tercera circunvolucion frontal, sino también las regiones cor- 
ticales proximas y, sobre todo, la insula, que se extienden en profundidad hacia 
la sustancia blanca de las capsulas interna y externa y hacia los nucleos grises 
centrales (cuadrilatero de Pierre Marie, v. fig. 2.4). También se asocia habitual- 
mente a una hemiplejia derecha, total o con prevalencia braquiofacial, a veces 
a una hemianestesia y a una hemianopsia lateral homénima. Los problemas 
neuroldgicos asociados mas frecuentemente son una apraxia ideomotora de la 
mano izquierda y, por supuesto, una apraxia bucofacial. Se la denomina afasia 
de expresiOn por Dejerine, afasia motora aferente por Luria y afasia de realiza- 
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cion fonematica por Hecaen, caracterizandose por una reduccion del lenguaje 
con dificultades en la articulacion de las palabras, una cierta facilitacion por el 
esbozo oral y problemas de escritura, mientras que la comprension esta altera- 
da de manera mas leve que en la afasia de Wernicke. 

La reduccion del lenguaje se manifiesta siempre, pero con intensidad varia- 
ble. En ciertos casos, los enfermos hablan poco y deben ser incitados de mane- 
ra repetida para emitir algunas palabras. Por otro lado, la reduccién del lengua- 
je es a veces tan importante que el enfermo no produce mas que estereotipias. 
A veces, una emisi6n verbal laboriosa puede interrumpirse por frases, por pala- 
bras pronunciadas de manera fluida (formulas de cortesia, palabrotas, etc.), 
ilustrando el principio de la disociacién automatico-voluntaria del lenguaje. 
Los trastornos de expresion oral provocan un sindrome de desintegracion foné- 
tica acompafiado a menudo de una apraxia bucofacial. Pueden asociarse a una 
disprosodia. La produccion del canto se preserva a menudo: las melodias pue- 
den canturrearse o tararearse, y el canto, o simplemente la produccion oral en 
forma de melodia (incluso muy sencilla), puede favorecer la expresion verbal. 
Los monosilabos se producen mejor que los bisilabos y los logatomas mejor 
que las palabras de igual longitud, quiza debido a la ambigiiedad que introduce 
su carga significativa. 

Tanto la evoluci6n oral como la escrita pueden ir hacia un agramatismo que 
en ciertos casos domina el cuadro clinico (afasia agramatica): el contraste en- 
tre la eficacia de la seleccién de las palabras del léxico y la incapacidad de 
combinarlas debido a la utilizacion reducida de las palabras gramaticales, pue- 
de ilustrarse a través de la prueba de contrarios descrita por Hecaen, en la cual 
los contrarios de tipo lexical (grande, pequefio) estan preservados mejor que 
los contrarios morfoldgicos (legal, ilegal), siendo observada la misma disocia- 
cion en las afasias de conduccion. 

El estudio de la denominacion, ademas de las dificultades de realizacion fo- 
nética, revelan un déficit de evocacion de las palabras mas 0 menos corregidas 
por el esbozo oral; los problemas de comprensi6n son habitualmente modera- 
dos y, en todo caso, la comprension es de mejor calidad que la produccion oral. 
Las dificultades afectan menos a los sintagmas nominales y verbales (E/ perro 
grande ladra) que a las relaciones de significantes que dependen de las pala- 
bras gramaticales (Después de haberse levantado y antes de marcharse, Pedro 
ha desayunado). 

La escritura puede mostrar transformaciones paragraficas, disortografia y 
agramatismo (v. cap. 3). La comprension del lenguaje escrito es mediocre, las 
dificultades afectan las frases complejas, pero a veces también las palabras. 
Ademas de la desintegracién fonética exteriorizada en la lectura en voz alta, 
pueden observarse una alexia denominada anterior, una alexia fonoldgica y 
una dislexia profunda (v. cap. 4). 

Los sujetos son conscientes de su trastorno, lo que explica la frecuencia de 
las reacciones llamadas de catastrofe y de depresion (v. cap. 17). 


© Anartria pura de Pierre Marie 


Las anartrias puras de Pierre Marie provocan un mutismo o un sindrome de desin- 
tegracion fonética; uno y otro se suceden habitualmente, y ademas se caracteri- 
zan por la preservacion de la comprension y de la expresion escrita que permite 
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la comunicacién con los pacientes. Se asocia una apraxia bucofacial. Los cen- 
tros lesionados ya han sido tratados (v. anteriormente). Ciertas desintegraciones 
fonéticas aisladas o relativamente aisladas pueden representar el modo evoluti- 
vo de una afasia de Broca. Es conveniente recordar que las lesiones limitadas al 
area de Broca con frecuencia originan un mutismo rapidamente seguido de una 
desintegracion fonética sin otro déficit significativo del lenguaje. 


0 Afasia total de Dejerine o gran afasia de Broca 


Se caracteriza por suspension del lenguaje, comprensi6n nula, imposibilidad de 
leer y de escribir. En algunas ocasiones corresponde a vastas lesiones hemisféri- 
cas izquierdas pre y retrosilvianas, y se acompajfian, por lo tanto, de una hemiple- 
jia sensitivomotora. Mas excepcionalmente, puede relacionarse con lesiones no 
contiguas a las areas de Broca y de Wernicke. Asi, no se acompafia de hemiple- 
jia, y a veces esta relacionada, aunque no siempre, con una embolia cerebral. 


Otras afasias 
OO Afasia transcortical motora 


La afasia transcortical motora (o afasia frontal dinamica segun Luria) se ca- 
racteriza por el contraste entre una reduccion masiva del lenguaje espontaneo 
(que puede llegar hasta el mutismo) y la preservacion de las capacidades de re- 
peticion, que incluso puede ser ecolalica. La comprensi6n auditivoverbal es 
normal o esta bastante preservada, al igual que la lectura en voz alta y la com- 
prension del lenguaje escrito. La denominacion muestra una falta de vocablo 
de intensidad variable, claramente mejorada por el esbozo oral. Esta afasia, ca- 
racterizada por un déficit en el inicio de la elocuci6n, se relaciona con lesiones 
situadas delante 0 encima del area de Broca, que también puede estar compro- 
metida parcialmente; también puede deberse a lesiones del area motora suple- 
mentaria en la cara interna del hemisferio izquierdo, en particular por infartos 
de la cerebral anterior: el mutismo, inicialmente total, mejora secundariamente 
0 coexiste con una restauracion de la repeticion; se suele asociar una agrafia no 
apraxica. Parece ser que las lesiones de la sustancia blanca del lébulo frontal, 
situadas encima y fuera del cuerno frontal, provocan también una afasia trans- 
cortical motora cuyo denominador comin podria estar representado por una le- 
sion en el area motora suplementaria en si misma 0 por una lesién que conlleva 
una desconexion entre el 4rea motora suplementaria y el area de Broca. Efecti- 
vamente, el area motora suplementaria es la estructura de mas alta jerarquia 
dentro del conjunto funcional (fig. 2.12) responsable del inicio de elocucién 
y que esta formado de arriba abajo por el giro cingular, el nucleo reticular del 
talamo y la sustancia blanca periacueductal. Las lesiones de una u otra de esas 
estructuras conllevan un mutismo, mientras que su estimulacién provoca una 
vocalizacion. Este sistema se relaciona por el giro cingular con numerosas es- 
tructuras limbicas, cuyas influencias se retinen en el area motora suplementa- 
ria, en si misma conectada al area de Broca. De esta manera, la afasia transcor- 
tical motora expresa la suspension de las influencias limbicas sobre las areas 
cerebrales responsables de la expresién del lenguaje. 
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2.12. Sistema de control de iniciacion de la elocucién (1, 2, 3, 4) y centros lesivos 
responsables de la afasia transcortical motora (4, 6). 


Afasia transcortical mixta 


La afasia transcortical mixta (con suspension del lenguaje e incapacidad de la 
comprension) provoca una afasia global con preservacion de la repeticion. 
También se la denomina sindrome de aislamiento del area del lenguaje, rela- 
cionada con vastas lesiones de la corona perisilviana (v. fig. 2.11) y puede ob- 
servarse tras intoxicaciones oxicarbonadas, tras infartos de zonas confluentes 
después de oclusi6n carotida y tras infartos extendidos a las zonas frontoparie- 
tales internas del territorio de la arteria cerebral anterior. Es posible que las ca- 
pacidades de repeticion que persisten después de lesién conjunta del fasciculo 
arqueado reflejen una actividad del hemisferio derecho. 


Afasias subcorticales 
Las afasias subcorticales pueden relacionarse con una lesién de: 


— La sustancia blanca periventricular y subcortical. 
— El talamo. 
— La region capsuloestriada. 


e Afasias por lesiones de la sustancia blanca periventricular y subcortical 


Las lesiones periventriculares originan un cuadro de afasia transcortical moto- 
ra mas 0 menos pura (v. anteriormente). Una lesion del istmo temporal puede 
alterar la comprensiOn o incluso provocar un cuadro similar a la afasia trans- 
cortical sensorial; una lesion del istmo frontal, bajo el opérculo frontal, puede 
conllevar un cuadro de afasia de conduccion. 


¢ Afasias talamicas y capsuloestriadas 


A veces comparables a las afasias transcorticales debido a la preservacion de la 
repeticion, ofrecen una semiologia variada y deben sospecharse cuando: 


— Una afasia similar a una de Wernicke se acompafia de una hemiplejia dere- 
cha. 
— Existe una disminucion de la intensidad vocal (hipofonia). 
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— Trastornos de la articulacion o reduccion de la fluencia verbal se asocian a 
parafasias verbales. 

—Existen parafasias «extravagantes», perseveraciones y una incoherencia 
del discurso (espiga de trigo > «ligaduras de nudillos fijos en genuflexidn»; 
tenedor — «es una cosa que toma aire en un ladrillo». Pregunta: «en qué se 
parecen el agua y el aire?» Respuesta: «... uno de los medios para cometer una 
arma de filo»). 


La mitad de los casos de afasias subcorticales conlleva el cuadro de «afasias 
disidentes» de Puel et al., que asocia una hipofonia, una reduccién del volumen 
verbal, parafasias verbales a menudo extrafias, o incluso extravagantes, y per- 
severaciones que llegan a ser propésitos incoherentes, y una comprension del 
lenguaje total o ampliamente preservada. Estas afasias corresponden a menudo 
a afasias talamicas debidas a hemorragias 0 infartos, que afectan al area tubero- 
talamica (o polar anterior) 0, mas excepcionalmente, a la paramedial. Se asocia 
un déficit importante de la memoria verbal. Los trastornos del lenguaje relacio- 
nados con un infarto del territorio de la arteria coroidea anterior izquierda pro- 
vocan también un cuadro de afasia talamica. Las afasias estriadocaudadas por 
hemorragia o por infarto de las arterias lenticuloestriadas provocan afasias pa- 
recidas a las afasias clasicas de Broca 0 de Wernicke, a afasias globales o trans- 
corticales mixtas en caso de lesiones amplias, 0 a afasias disidentes con o sin 
trastornos disartricos. Producciones verbales prolijas, extravagantes, ricas en 
perseveraciones y en deslizamientos semanticos, que hacen perder el «hilo del 
discurso», se convierten en incoherentes, contaminando también la expresion 
grafica, y pueden constituir el elemento esencial de ciertas afasias lenticulo- 
caudadas o limitadas al nucleo caudado. Pueden enriquecerse con «sintomas 
frontales» (comportamiento de prension, perseveraciones en series gestuales). 
Lesiones estrictamente del putamen pueden producir alteraciones del flujo arti- 
culatorio con seudotartamudeo y palilalia, aisladas o asociadas a una reduccién 
de la fluidez y a la falta del vocablo. 

Los estudios isotdpicos del flujo sanguineo o del consumo de oxigeno han 
podido objetivar, en afasias subcorticales, un déficit funcional mas o menos 
amplio del cortex, sobre todo frontal y parietal. No obstante, el mecanismo de 
las afasias subcorticales no se restringe a la desaferentacion del cortex, y las 
experiencias de estimulacion apoyan la hipotesis de un papel especifico de los 
nucleos grises centrales en la puesta en marcha de las capacidades lingtiisticas: 
esta funcion se ejerceria a través de una multitud de circuitos cortico-estriado- 
palido-talamicos, cuyas lesiones alterarian, segin Cambier, la dinamica aten- 
cional e intencional de la comunicacion, la eleccidn léxica y la coherencia se- 
mantica, asi como la ejecucién de la palabra en sus aspectos vocales y 
articulatorios. De esta manera, segun Crosson, la programacion motora y la 
formulacion léxica dependerian de las areas anteriores, mientras que la desco- 
dificacion fonoldgica y léxica dependerian de las areas temporoparietales, que 
ejercerian ademas un precontrol sobre las areas anteriores gracias a las influen- 
cias activadoras o inhibidoras de los nucleos grises centrales y del talamo. 


Afasia de los zurdos y de los ambidiestros 


En el zurdo y en el ambidiestro existe, con mayor frecuencia, y de manera mas 
acentuada que en el diestro, una dominancia «compartida» del lenguaje. Esto 
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provoca que una afasia pueda aparecer ya sea después de una lesidn derecha, 
o bien después de una lesion izquierda: se trata de afasias habitualmente mo- 
deradas y regresivas, con alteraciones frecuentemente moderadas de la com- 
prension. 


OO Afasias cruzadas 


Se designan bajo este término las afasias por lesién del hemisferio derecho en 
el diestro, a condicién de que no haya antecedentes de zurdera familiar y que la 
integridad del hemisferio izquierdo pueda ser documentada sdlidamente. Su 
frecuencia se estima en un 1%. El cuadro considerado como mas habitual es el 
de una afasia de expresion con reduccion del volumen verbal, estereotipias, pa- 
rafasias, sobre todo fonémicas, agramatismo con expresion escrita agramatica 
y jergagrafica, mientras que la comprension no esta deteriorada o modestamen- 
te lesionada. Los problemas asociados pueden mezclarse con sintomas de una 
lesion del hemisferio mayor (con ciertos elementos de un sindrome de Gerst- 
mann) y del hemisferio menor (sobre todo con alteraciones visoespaciales). 
Las lesiones subcorticales se consideran frecuentes. No obstante, es necesario 
que este cuadro sea constante: en efecto, también podemos observar afasias de 
Broca, afasias de Wernicke con los mismos déficits severos de la comprensi6n 
que los observados en sus homdlogos hemisféricos izquierdos, afasias de con- 
duccion, sorderas verbales e incluso afasias globales. De igual modo, la reputa- 
cién de evolucion benigna de las afasias cruzadas esta lejos de ser constante. 

La semiologia de las afasias puede 0 no corresponderse con las localizaciones 
de las lesiones. Asi, una lesion anterior puede originar una afasia no fluente o in- 
cluso una de Broca, pero también puede provocar una afasia fluente con parafa- 
sias; tales casos atipicos se observan, aproximadamente, en un tercio de éstos. 

Estos datos sugieren que la dominancia hemisférica derecha para el lenguaje 
y la hemisférica derecha para la mano puedan disociarse; también sugieren que 
la lateralizacion derecha del lenguaje puede ser mas 0 menos completa, lo que 
reflejaria el caracter mas o menos benigno de la afasia cruzada. Si bien la asi- 
metria de las formaciones anatomicas, y en particular un mas amplio desarrollo 
del planum temporal izquierdo (pudiendo ponerse en evidencia desde la trige- 
simoprimera semana de la gestacion), se ha invocado como fundamento de la 
dominancia hemisférica izquierda, en nada prueba que una asimetria inversa 
exista en caso de afasia cruzada. Ademas, se ha observado incluso una asime- 
tria anatomica comparable a la de un «diestro». 


0 Afasia de los sordomudos o afasia del lenguaje de signos 


Las lesiones del hemisferio izquierdo del sordomudo pueden entrafiar altera- 
ciones del lenguaje oral si ha sido adquirido y paralelamente del lenguaje de los 
signos, asi como la comprension del lenguaje de los signos puede alterarse al 
mismo tiempo que la comprension del lenguaje labial. Por lo tanto, la especia- 
lizacion del hemisferio izquierdo para el lenguaje aparece independiente de los 
canales sensoriales que han permitido su elaboracion. 


© Afasia de los poliglotas 


Las afasias de los sujetos que hablan dos 0 mas lenguas suelen caracterizarse 
por la mayor resistencia de la lengua materna, aunque no se trata de una consta- 
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tacién constante. Asi, la lengua usual al sujeto en el momento de la instaura- 
cién de la afasia puede recuperarse mas rapidamente; la lectura y la escritura 
(componentes visuales del lenguaje) pueden explicar la recuperacion mas rapi- 
da de una lengua secundariamente aprendida en relacion con un dialecto vehi- 
culado tnicamente por la via verbal. Sin embargo, la importancia afectiva de la 
lengua también debe tenerse en cuenta: de esta manera, se ha observado una 
restitucion preferencial de la lengua hebrea en sujetos emigrados a Israel y 
cuya lengua materna era el aleman, el ruso 0 el inglés. 


Hemisferio derecho y lenguaje 


Ciertos argumentos abogan por una «contribucién» del hemisferio derecho en 
la actividad lingiiistica: preservacion de un lenguaje automatico a pesar de las 
lesiones masivas del hemisferio izquierdo, agravaci6n de una afasia relaciona- 
da con una lesién hemisférica izquierda durante la aparicién de una nueva le- 
sion del hemisferio derecho, agravacion de una afasia por lesion izquierda en el 
test de Wada (inyeccion intracarotidea de amital sddico) efectuado en el lado 
derecho, mientras que algunas observaciones raras de mejora de las capacida- 
des del lenguaje escrito y oral en pacientes con lesidn cerebral izquierda, des- 
pués de escision lobular 0 incluso con hemisferectomia, sugieren una inhibi- 
cion de las capacidades lingtiisticas del hemisferio derecho por el hemisferio 
izquierdo lesionado. Por tanto, los estudios realizados con comisurotomizados 
muestran que el hemisferio derecho es capaz de comprender el sentido de las 
palabras, ya sean presentadas de forma oral 0 escrita, lo que indica una compe- 
tencia de este hemisferio en los tratamientos lexicosemanticos. Es necesario 
afiadir a ello su funcidn en la prosodia emocional (v. cap. 17) y en el papel 
pragmatico del lenguaje, es decir, que el lenguaje en su funcién de comunica- 
cion tal cual se desarrolla en el discurso conversacional que, mas alla de los as- 
pectos fonoldgicos, sintacticos y semanticos, debe adaptarse al contexto, res- 
ponder con pertinencia a las demandas del interlocutor, movilizar la «puesta en 
escena» de la palabra con la mimica, el gesto y la postura. Asi, los pacientes 
con lesiones hemisféricas derechas pueden presentar trastornos en la organiza- 
cidn del discurso, que puede parecer «inconexo» con digresiones, comentarios 
inadaptados e incluso insolitos (habla tangente), con dificultades para detectar 
las «incongruencias» o las informaciones implicitas (como la moraleja de una 
historia). El humor y las metaforas son dificiles de comprender. Los actos de 
lenguaje, es decir, la intencion o la solicitud del locutor, son dificilmente acce- 
sibles. Asi, en funcidn del contexto, la frase «Tengo frio» puede ser una consta- 
tacion puramente informativa, o un medio para sugerir que se cierre la ventana 
de una habitacién o la ventanilla de un coche; el requerimiento en si mismo 
puede esconder una solicitud de ayuda o una molestia. Tales informaciones 
que van mas alla del sentido literal de las palabras, surgen del contexto y per- 
miten estudiar la aptitud del sujeto a la hora de utilizar su lenguaje para comu- 
nicarse (Hannequin). 


Afasia del nifio 


Las afasias del nifio aparecen después de que haya adquirido ciertas capacida- 
des lingiiisticas y son consecutivas a una lesion que afecta, en la mayoria de los 
casos, al hemisferio izquierdo: se oponen a las disfasias del desarrollo que alte- 
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ran incluso la elaboracion del lenguaje y aparecen en ausencia de un sustrato 
lesivo. 

La afasia del nifio se ha tratado inicialmente como si fuese fundamentalmen- 
te una afasia de expresion, con reduccién del lenguaje mejorado por las solici- 
tudes y el esbozo oral, simplificacion de la sintaxis, desintegracion fonética y 
relativa levedad de las dificultades de la comprensi6n. El lenguaje escrito esta 
alterado gravemente con alexia global literal, mientras que la produccion grafi- 
ca puede ser imposible 0 cargada de disortografias. La evolucion es a veces fa- 
vorable en el plano lingiiistico, pero a continuacidn aparece una insuficiencia 
del rendimiento escolar relacionada con importantes dificultades en la adquisi- 
cin de conocimientos. De hecho, este cuadro relativamente estereotipado se 
ha cuestionado, y podria corresponder a afasias seleccionadas en presencia de 
una hemiplejia, por lo tanto, correspondientes en su gran mayoria a lesiones 
mas bien anteriores. Es decir, ciertas afasias del nifio son fluentes (al menos en 
el inicio de la evolucidn), y pueden, como en el adulto, manifestarse por para- 
fasias verbales o fonémicas, perseveraciones y estereotipias y problemas gra- 
ves de la comprension. Cuadros de afasia fluente pueden corresponderse con 
lesiones de la parte posterior del hemisferio dominante. Los casos de mejor 
pronostico corresponderian a lesiones traumaticas. En ciertos casos, el pronds- 
tico mas favorable se produce con afasias que aparecen tempranamente (en 
particular, antes de los 8 afios), lo que no se ha constatado de forma unanime. 

Hacia los 10 ajios las afasias del nifio comparten caracteres de aquellas de 
los adultos. 

El sindrome de Landau-Kleffner o sindrome de afasia adquirida con epilep- 
sia aparece entre los 18 meses y los 13 afios. La afasia asocia problemas de ex- 
presion verbal (que esta reducida y afectada de distorsiones fonéticas y de pa- 
rafasias fonémicas) y trastornos de la comprension oral, a veces asociados a 
una agnosia auditiva (que afecta a las voces, los ruidos familiares y que hace 
creer que el nifio es sordo). A estos problemas se afiaden crisis epilépticas par- 
ciales o generalizadas y problemas del comportamiento (inestabilidad, déficits 
del caracter, enuresis, alteraciones del suefio). El electroencefalograma mues- 
tra puntas-ondas bilaterales, predominando en temporal y acentuadas por el 
suefio lento, a lo largo del cual el aspecto observado puede ser indisociable del 
sindrome de puntas-ondas continuas del suefio durante el cual las puntas-ondas 
difusas ocupan la mayor parte del suefio lento. No se ha individualizado el sus- 
trato lesivo por técnicas de neuroimagen, pero se han observado casos secun- 
darios o asociados a patologias diversas (artritis cerebral, neurocisticercosis, 
quiste aracnoideo del valle silviano izquierdo). El prondstico de la afasia es 
mejor cuando los problemas aparecen tardiamente y los casos con peor pronés- 
tico son aquellos en los que los pacientes tienen menos de 6 afios. La corticote- 
rapia parece ser el tratamiento mas eficaz. Los casos mas rebeldes pueden me- 
jorarse por tratamientos con inmunoglobulinas o por secciones intracorticales 
en la region del foco epiléptico. 


Etiologia y pronostico 


Las causas mas frecuentes de afasia son los accidentes vasculares cerebrales, 
los traumatismos craneoencefalicos y los tumores intracraneales. Las afasias 
pueden formar parte de la semiologia de las demencias, al igual que de las atro- 
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fias «lobulares», provocando afasias «progresivas». Las afasias breves pueden 
revelarse a partir de accidentes isquémicos transitorios, migrafias acompafiadas 
de crisis epilépticas focales, si bien una afasia prolongada no excluye una etio- 
logia epiléptica (estado de mal que se cura bajo tratamiento especifico). 

El prondstico de la afasia depende de su etiologia (ya sea por causas esta- 
bles, como las secuelas de una contusién traumatica del lobulo temporal iz- 
quierdo, o evolutivas, como un tumor intracraneal). Las afasias de los zurdos y 
de los ambidiestros son a veces menos masivas y de tendencia mas regresiva 
que las de los diestros. En los ictus, el prondstico se establece esencialmente en 
funcion de la gravedad inicial de la afasia y de sus modalidades evolutivas du- 
rante las cuatro primeras semanas después del ictus. 

Aparte de la regresion de las lesiones iniciales, la mejora de las afasias pue- 
de explicarse por la transferencia funcional a otras estructuras del hemisferio 
izquierdo, en particular perilesionales, y por la contribucién del hemisferio de- 
recho (v. pag. 49). Es interesante constatar que las técnicas de neuroimagen di- 
namica han podido mostrar, en la fase aguda del ictus, un hipometabolismo de 
las zonas lesivas del hemisferio izquierdo, pero también un hipometabolismo 
por desaferentacion de las zonas no lesionadas del hemisferio izquierdo y del 
derecho: la mejora se asocia con la regresiOn del hipometabolismo de las zonas 
no alteradas, particularmente las del hemisferio derecho (Capp ef al., 1997). 
No obstante, las mejores evoluciones se asocian a la reactivacion metabdlica 
perilesional, particularmente en el giro temporal superior izquierdo, lo que 
muestra que la alteracion parcial de las zonas del lenguaje es el mejor factor de 
buen pronostico (Heiss ef al., 1997; Karbe et al., 1998). 

Los tratamientos farmacoldgicos de las afasias estan en funcion de su etiolo- 
gia: por ejemplo, las afasias epilépticas o asociadas a un tumor maligno. En 
cuanto a la farmacoterapia basada en el sustrato bioquimico de los numerosos 
circuitos neurales responsables del lenguaje, todavia se encuentra en etapas 
balbucientes: se ha comprobado que piracetam ayuda a la terapia logopédica; 
la bromocriptina ha podido mejorar afasias con lenguaje reducido, mientras 
que los trastornos de denominacion y de la comprensi6on podrian mejorarse con 
sustancias colinérgicas como los anticolinesterasicos. 

La descripcién semioldgica de las afasias permite imaginar la desesperacion 
psicolégica ocasionada, en ausencia de anosognosia, por la imposibilidad foné- 
tica, fonémica o semantica de comunicarse. La evolucién sera aun mejor cuando 
el sujeto presente trastornos moderados de la comprensi6n y cuando supere una 
tendencia depresiva, reacciones de catastrofe, manifestaciones de caracter se- 
cundarias a su angustia, para participar activamente en su reeducacion. Incluso 
si los métodos terapéuticos son diversos, la evolucion es de mejor calidad cuan- 
do el paciente se beneficia de sesiones reeducativas y la rehabilitacion de los afa- 
sicos constituye hoy en dia una de las funciones de la profesion logopédica. Es 
cierto que hay casos en los que la situacion rehabilitadora se bloquea: por ejem- 
plo, con afasias globales con suspension del lenguaje y comprension nula, en las 
que es necesario esperar a los primeros balbuceos y a la capacidad de ejecucién 
de alguna orden simple; también es el caso de afasias de Wernicke con una jerga 
logorreica, una comprension muy alterada y una anosognosia, en las que es ne- 
cesario estar atento ante la primera toma de conciencia de sus trastornos 0 a una 
regresidn moderada de sus alteraciones de comprension, antes de poder empren- 
der la limitacion de su logorrea, canalizando la expresion verbal del paciente. 
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La rehabilitacion del lenguaje dispone de multiples métodos, que no se ex- 
cluyen entre si: 


— Los métodos de estimulacion favorecen los procesos de atencion y tratan 
de activar los procesos lingtiisticos que se consideran inactivos por la afasia. 

El método denominado semiolégico de Ducarne de Ribaucourt se basa tam- 
bién en la estimulacion, a la que se le asocian técnicas de aprendizaje plani- 
ficadas a través de un estudio minucioso de las alteraciones del lenguaje. La 
utilizacion de material audiovisual y del ordenador permiten al enfermo autoe- 
valuarse. El recurso a procedimientos paliativos se plantea en caso de prevision 
de un fracaso del reaprendizaje: las protesis de la palabra permiten a los que su- 
fren una anartria transformar su lenguaje en palabras pronunciadas por el orde- 
nador, a través de su teclado. El reaprendizaje puede usar estrategias de reorga- 
nizacion (Vv. anteriormente). 

— Los métodos comportamentales de inspiracion conductista se basan en la 
investigacion de estimulaciones aptas para permitir el aprendizaje suscitando 
respuestas controladas que podran ser objeto de refuerzos y que esta organizado 
con ejercicios de complejidad creciente. El condicionamiento operante propues- 
to por Holland (Seron et a/., 1978), con o sin soporte informatico, examina el in- 
ventario del lenguaje residual y de las principales dificultades del paciente, elige 
temas lingtiisticos conformes a los intereses del paciente, define un programa 
graduado, refuerza sistematicamente las respuestas correctas, en particular a tra- 
vés de elogios del terapeuta. La VIC (Computerized Visual Communication, 
Weinrich, 1991) permite a los afasicos severos aprender a comunicarse con ayu- 
da de imagenes e iconos que representan palabras que se usan para comunicarse 
gracias a un ordenador y con ayuda de frases simples y agramaticas, lo que per- 
mite al menos sacar al paciente de su aislamiento social. Las terapias melddicas, 
fundamentadas en la constatacion empirica de la facilitacion ejercida por el can- 
to sobre la expresion oral de los afasicos reducidos, se han desarrollado en Es- 
tados Unidos con el nombre de Melodic Intonation Therapy, mientras que en 
Francia, Van Eeckhout y sus colaboradores pusieron en marcha en 1997 un pro- 
grama denominado «terapia melodica y ritmica». Este método se basa en el rit- 
mo (acentuacion de cada unidad significante de una frase como «Estoy contento 
de salir mafiana»), en el acento por los gestos, en la melodia realizada de dos no- 
tas cuyo intervalo es de un cuarto, en el esquema visual representando la parti- 
cin musical en la que las dos notas, una aguda y otra grave, correspondientes 
cada una auna silaba, se representan por un guion vertical sobre dos lineas, la su- 
perior para la nota aguda y la inferior para la nota grave. Es interesante sefialar 
que la tomografia por emision de positrones (TEP) ha mostrado en un afasico en 
situacion melddica, descartando las zonas de hipometabolismo lesivo, una acti- 
vacion parietotemporal frontal limitada al hemisferio izquierdo. 

— Los métodos cognitivos se fundamentan, no en los sintomas, sino en los mo- 
delos cognitivos susceptibles de explicarlos: después de la validacion del mode- 
lo, se elige el método que puede ser, normalmente, una tentativa de reorganiza- 
cion de la funcion o una facilitacion de la funcion 0, a veces, el restablecimiento 
de la funcion en su estado anterior 0 incluso el recurso a una estrategia paliativa. 
Asi, para Luria (1963, 1970), las organizaciones funcionales independientes 
pueden generar una competencia neuropsicoldgica unitaria. Por tanto, el objeti- 
vo de la rehabilitacion es intentar la reorganizacion de la funcién buscando, en 
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presencia de cada uno de los trastornos presentados por el enfermo, la posibili- 
dad de ayudarle a poner en marcha otra organizacion funcional distinta a la que 
tenia habitualmente, para mejorar o restaurar una competencia alterada: la vi- 
sualizacion de diagramas articulatorios puede asi mejorar los trastornos de la 
realizacion fonética. Entre los modelos desarrollados para explicar los trastor- 
nos del lenguaje y su disociaci6n, en presencia de una alexia sin agrafia, se ha 
propuesto que permite descifrar las letras siguiendo su contorno con el dedo; no 
contentarse, desde el punto de vista reeducativo, con reemplazar la aferencia vi- 
sual por la gestual, sino utilizar el gesto como relevo entre la percepcion visual y 
la verbalizacion (Beauvois y Derouesné, 1982). 

—Los métodos «socioterapéuticos» fomentan el funcionamiento lingtiistico 
del paciente en su vida cotidiana, profesional y familiar, lo que impone adaptar la 
rehabilitacién al contexto donde se desenvuelve el enfermo. La rehabilitacion en 
grupo puede favorecer este tipo de reeducacion si la composicion de los grupos 
permite acercarse a contextos socioculturales proximos y a trastornos del lengua- 
je similares en su calidad e intensidad. Es cierto que el problema frecuente del afa- 
sico consiste en poder transferir los progresos realizados con su terapeuta a otros 
contextos de su vida familiar y social. 


En todo caso, ningin método ha demostrado su superioridad. Los terapeu- 
tas, aparte de los trastornos disociados que afectan a un déficit selectivo, tienen 
tendencia a usar metodologias variadas, sin obviar un acercamiento pragmati- 
co dirigido a los intercambios en la vida cotidiana, recurriendo a cualquier for- 
ma, verbal o no, de comunicacion. El prondstico depende sobre todo de la di- 
mension estimulante del clima reeducativo, basado en un analisis preciso de 
los trastornos del lenguaje, asi como del animo y el apoyo que se instaura en la 
relacion terapéutica, y depende menos del tipo de técnica reeducativa utilizada. 
Pero el terapeuta permanecera siempre desarmado en presencia de un enfermo 
anosognosico, o de un paciente que presente trastornos masivos de la compren- 
sion, o incluso en presencia de una afasia global. El terapeuta debe entonces 
considerar que los conocimientos técnicos sobre la afasia deben contribuir, no 
a olvidar, sino todo lo contrario, a acercarse mejor al drama que representa la 
devastacion afasica del lenguaje. En algunas ocasiones, este drama esta limita- 
do a sus seres mas cercanos en caso de anosognosia 0 indiferencia por parte del 
paciente. Dicho drama es vivido a veces de manera patética por el enfermo, 
como lo manifiestan los testimonios recogidos en afasicos: «Tenia la impre- 
sion de estar enterrado vivo», decia un paciente. «Perdido, disminuido», res- 
pondia Valéry Larbaud, interrogado sobre su estado de salud. Estos testimo- 
nios muestran que asistir a un enfermo es también acompafiarle. La deteccién 
(y el tratamiento) de una depresion (v. pag. 278) y una asistencia psicoterapéu- 
tica pueden ser importantes a la hora de emprender la terapia lingitistica. Cono- 
cemos la dificultad que puede entrafiar la depresion e interrumpir las rehabilita- 
ciones cuando los pacientes han tenido una mejora parcial que parece 
estancada, y cuando el clima reeducativo permite intercambios muy costosos y 
rudimentarios en su vida cotidiana. De ahi el interés y el apoyo que la actividad 
asociativa (asociaciones de familiares, enfermos, etc.) puede aportar. 


Tabla 2.2. Caracteristicas semioldgicas de los principales tipos de afasias 


Afasia global | Nulo Nula o muy Nula Nula Nula Nula 1) hemiplejia 1) Vastas 
o total o gran alterada sensitivomotora | lesiones pre y 
afasia de 2) ausenciade | retrosilvianas 
Broca hemiplejia 2) Lesiones no 
contiguas de las 
areas de Broca y 
Wernicke 
Anartria pura |Nulooreducido | Preservada Nula o alterada | Posible por Comprendida | Preservada Hemiplejia Opérculo frontal 
(desintegracién | escrito pero no oral inconstante cuandrilatero de 
fonética) Pierre Marie 
Afasia de Reducido Poco alterada |Laboriosacon | Alterada Alexia Disortografia | Hemiplejia Opérculo 
Broca estereotipias desintegracion anterior, frontal, insula y 
desintegracion fonética dislexia cuadrilatero de 
fonética profunda Pierre Marie 
Afasia de Fluido, Muy alterada_ | Parafasias Muy alterada_ | Alexia afasica | Agrafia Hemianopsia Area de 
Wernicke logorreico con afasica Wernicke 
jerga 
Afasia de Fluido Preservada Parafasias Parafasias Paralexias, Paragrafias | Sintomas Giro 
conduccion autocorrecciones comprension | en dictado parietales supramarginal y 
preservada fasciculo 


arqueado 


ejbojorsdoinan = %G 
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Tabla 2.2. Caracteristicas semioldgicas de los principales tipos de afasias (continuacion) 


caudadas) 


trastorno de la 
memoria verbal 


Afasia Fluido Preservada Preservada Falta de Preservada Preservada Hemiplejia lobulo temporal 
amnésica vocablo (crural) 
inconstante 
Afasia Reducido incluso | Preservada Preservada Falta de Preservada | Agrafia — Anterior y 
transcortical | mutismo vocablo superior al area 
motora de Broca 
Afasia Fluido Alterada Preservada Parafasias Alexia afasica | Agrafia Sintomas Parte posterior 
transcortical ecolalia sensitivos zona colindante 
sensorial hemianopsia 
Afasia Reducido Alterada Preservada Muy alterada | Nula Nula Hemiplejia, Vastas lesiones 
transcortical trastornos de la corona que 
mixta sensitivos, bordea las areas 
hemianopsia del lenguaje 
Afasia Reducido con Preservada Preservada Parafasias Alteraciones | Alteraciones | Hemiplejia, Talamo 
disidente hipofonia (a extravagantes | variables variables trastornos region 
veces fluente en sensitivos, lenticulocaudada 
lesiones hemianopsia, 
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TRASTORNOS DE LA 
ESCRITURA: AGRAFIAS 
E HIPERGRAFIAS 


La escritura permite representar lo que un individuo quiere decir a través de 
signos convencionales que se inscriben, en la mayoria de los casos, en dos pla- 
nos del espacio, como sucede con el dibujo. Estos signos pueden ser ideogra- 
mas cuando «traducen las ideas por signos susceptibles de sugerir objetos» (p. 
ej., lengua china). A menudo permiten transcribir unos sonidos verbales a tra- 
vés de un conjunto de letras, cuya forma y correspondencia fonica constituyen 
el alfabeto de una lengua. Parece ser que los inventores del alfabeto fueron los 
fenicios. De esta manera, cada sonido (o fonema) puede expresarse por una le- 
tra (o grafema). Sin embargo, numerosas lenguas comportan irregularidades 
ortograficas, ya sea porque un fonema puede corresponder a varios grafemas 
(el sonido «i» puede, segun los casos, escribirse: «i», «y», etc.), 0 porque un 
grafema puede corresponder a varios fonemas. Estas pluralidades de la conver- 
sion grafemofonémica no son opcionales, sino que ejercen ciertas restricciones 
cuyas reglas definen «la manera de escribir bien», es decir, la ortografia de las 
lenguas. La lengua japonesa posee dos sistemas de escritura: un sistema ideo- 
grafico (llamado «kanji»), utilizado para los nombres, los adjetivos, los verbos, 
los adverbios, y un sistema alfabético (llamado «kana»), utilizado sobre todo 
para escribir las onomatopeyas y las palabras de origen extranjero. La escritura 
se realiza de la manera mas comoda por la mano llamada dominante, es decir, 
la mas habil, pero se trata de una aptitud que puede ejecutarse incluso por otro 
segmento del cuerpo de forma menos habil. Los alégrafos constituyen las dife- 
rentes maneras de escribir las letras (maylscula, minuscula, gotica, cursiva, 
etc.). La escritura adquiere a lo largo de la infancia unas peculiaridades de rea- 
lizacion de un individuo a otro: estas particularidades se estabilizan y permiten, 
una vez que esta escritura se identifica, reconocerla como se reconoce a un in- 
dividuo escuchando el sonido de su voz. Esta manera de escribir y, por tanto, 
de formar las letras, puede incluso reflejar ciertos rasgos de nuestra personali- 
dad. Pero nuestra capacidad de escribir puede expresarse por la union de las le- 
tras elegidas, ya sea con placas 0 cubos, como en los juegos de nifios, o en el te- 
clado de una maquina de escribir 0 de un ordenador. El de/etrear es la manera 
verbal de decir letra por letra la ortografia de las palabras (tabla 3.1). 

La escritura es un gesto motor que precisa la integridad de las sensibilidades 
y de la motricidad (p. ej., la micrografia parkinsoniana). Como todo gesto mo- 
tor, es necesaria una organizaciOn que ponga en juego las competencias de tipo 
«praxico». La escritura es también una actividad visoconstructiva que supone 
una importante actividad del manejo del espacio: se escribe de izquierda a de- 
recha y de arriba abajo. Tales son las condiciones que permiten a la escritura 
llevar a cabo la funcion lingiiistica que representa y a la cual conviene afiadir 
sus dimensiones motivacionales y emocionales. 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Trastornos de la escritura: agrafias e hipergratias 59 


Tabla 3.1. Resumen de evaluacion de /a escritura 


1. Escritura espontanea de una 0 varias frases. 


2. Escritura dictada: 
— De una frase: «El caballo blanco galopa a través de la inmensa pradera». 
— De palabras regulares e irregulares* (ver lista mas abajo). 
— De logatomas o seudopalabras. 


3. Escritura copiada de palabras de la lista expuesta mas abajo. 


4. Lectura y deletreo de palabras escritas. 

LISTA. Palabras regulares: bocal, canario, foso, rio, moto, piano, caballo, montana, 
marido. Palabras irregulares: onda, vaca, haba, horno, salvaje, habia. Logatomas: 
brupa, rocrin, ripo, pendou, trisalu. 


(De P. Morin. et al., Les troubles aphasiques du langage écrit. Rev. Prat., 1991; 41 (2): 117-121). 


* La lengua castellana es mas «transparente» (existe una gran correspondencia entre el grafema 
y el fonema) que la lengua francesa o inglesa; por ello, las palabras irregulares no son tan nume- 
rosas y nos tenemos que basar en irregularidades de tipo ortografico como horno, haba, salva- 
je..., que debemos memorizar para poder escribirlas correctamente (N. de! T.). 


Las agrafias designan las dificultades praxicas, visoespaciales o lingtiisticas 
de «expresar por escrito», en ausencia de paralisis o de un problema que afecte 
a la coordinacién de los movimientos. Las hipergrafias designan un comporta- 
miento excesivo de escritura, y en todo caso inadaptado a la situacién del con- 
texto: pueden o no acompafiarse de una agrafia. 

Considerandose la escritura como un modo particular de expresi6n del len- 
guaje y adquirido mas tardiamente (tanto en la historia de la humanidad como 
en la historia de cada ser humano), se ha instaurado un largo debate sobre la au- 
tonomia o la dependencia del lenguaje escrito respecto al lenguaje oral, el cual 
ha implicado que la ola asociacionista se dirigiese hacia la investigacion de «un 
centro grafico», que podria explicar la existencia de agrafias puras coexistien- 
do con las agrafias afasicas. 


AGRAFIAS 


Semiologia de las agrafias 


Agrafias afasicas 


Acompaiian las alteraciones del lenguaje oral. La anartria pura de Pierre Ma- 
rie no se acompajia tipicamente de agrafia, aunque puedan observarse paragra- 
fias literales y un déficit del deletreo e incluso un agramatismo. La escritura es 
dificil de explorar en su componente motor en la afasia de Broca debido a la 
hemiplejia: las letras escritas con la mano no dominante se realizan de forma 
menos habil y a veces en mayusculas. Pero las dificultades observadas en la es- 
critura manual o en la reunidn de cubos alfabéticos muestran paragrafias litera- 
les que dan a la produccion, habitualmente reducida, un caracter disortografico 
en ocasiones asociado a un agramatismo. El dictado es laborioso, la copia es de 
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mejor calidad y el deletreo es muy deficitario. En las afasias transcorticales 
motoras, como en la produccion oral, la produccién escrita es reducida con 
omisiones de letras o palabras y una mejora de los resultados en el dictado. 

En la afasia de conduccion, al igual que la produccién verbal, la escritura 
esta repleta de paragrafias literales sobrecargadas de tachaduras y autocorrec- 
ciones, generando otras paragrafias en cascada (fig. 3.1). Los resultados son 
mejores en la copia que en la escritura espontanea y en el dictado. En la afasia 
de Wernicke, \a jergagrafia es, por regla general, parecida a la jergafasia, con 
paragrafias literales y verbales, neologismos y una disintaxia. En Ja alexia- 
agrafia, cuyo «centro de gravedad» es parietal y mas precisamente a nivel del 
giro angular, la escritura se puede reducir a «rasgos sin formas», o revestirse de 
rasgos espaciales caracterizados por fragmentacion de las palabras, desfases 
entre palabras, e inclinacion de la linea de escritura que puede sobrepasar los li- 
mites de la hoja. Se pueden observar otras alteraciones como las paragraficas o 
disintacticas e incluso jergagraficas. Pueden asociarse a otros elementos del 
sindrome de Gerstmann o a una afasia sensorial mas o menos marcada cuando 
la lesion se extiende hacia el cortex temporal posterior. 


Sindrome de Gerstmann 


Este sindrome asocia tipicamente una agnosia digital (incapacidad para desig- 
nar y distinguir los dedos), una indistincion derecha-izquierda, una acalculia 
(afectando al calculo mental y escrito, con un trastorno del orden de cifras y de 
la disposicion espacial de las operaciones) y una agrafia, reflejando a veces al- 
teraciones apraxicas; con frecuencia, la escritura es paragrafica, llegando a ser 


borronad potalem © 
bron predann & 


— 7 tilehala- 


Fig. 3.1. Ejemplo de escritura en una afasia de conduccion. Numerosas autocorreccio- 
nes con paragrafias «en cascada» testimonian la conciencia del trastorno (cortesia 
de la Prof. Dra. Arroyo-Anlld; Clinica de la Memoria de Dano Cerebral y Universidad 
de Salamanca, 2004). 
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jergagrafica y es mejorada en la copia. La lesion afecta a la region parietal pos- 
terior del hemisferio dominante y, en particular, al area de union entre el plie- 
gue curvo (giro angular) y el giro occipital medio (O02). Gerstmann interpreté 
inicialmente la agnosia digital como una amputaci6n sectorial del esquema 
corporal. Asi, el enfermo es incapaz de denominar, reconocer, designar, distin- 
guir sus propios dedos como los del examinador. También existen dificultades 
para imitar los movimientos de los dedos del evaluador («apraxia de la selec- 
cidn de los dedos») y para imitar las posiciones de los dedos del examinador, 
mientras que los movimientos bajo orden verbal se realizan correctamente 
(«apraxia constructiva de los dedos»). Los trastornos predominan sobre los tres 
dedos centrales. Posteriormente, Gerstmann relacion6 el segundo sintoma car- 
dinal (la agrafia) a los otros dos sintomas (calificados de acompajfiantes, la in- 
distincion derecha-izquierda y la acalculia), evocando un denominador comin 
a este sindrome, que podria organizarse en torno a la agnosia digital: asi, el au- 
tor evoco la importancia de los dedos y las manos en la escritura, en el calculo 
y en la orientacion derecha-izquierda. El sindrome se acompafia a menudo de 
una apraxia constructiva, a veces de una hemianopsia lateral homonima, e in- 
cluso de una agnosia visual o de una alexia, en caso de extension posterior de la 
lesion. Cuando existe una afasia de Wernicke, la individualizacion del sindro- 
me es imposible a tal punto que se habia propuesto que el sindrome de Gerst- 
mann no fuese mas que un conjunto de manifestaciones relacionadas con una 
afasia, aun siendo ésta leve. Incluso reconociendo la realidad del sindrome, en 
ausencia o en contra de una afasia leve, se han suscitado numerosas controver- 
sias por su interpretacion, ya sea como reflejo de una misma alteracion de base, 
o como suma de trastornos de naturaleza diferente y solo unida por la topogra- 
fia lesionada. Asi, Benton (1961) designa este sindrome como una «ficcién», 
mientras que la hipotesis de un «denominador comun» ha tenido siempre sus 
defensores: incapacidad del sujeto para relacionar espacialmente unas cosas 
con otras y consigo mismo, los objetos que forman parte de un todo organizado 
(Stengel, 1944), o mas recientemente, desordenes visoespaciales que implican 
la manipulacién mental de las imagenes (Mayer et al., 1999). 


Agrafias puras 


Son poco frecuentes y aparecen en ausencia de todo trastorno de lenguaje oral, 
de lectura e incluso, tipicamente, en ausencia de alteracion praxica. Pueden es- 
tar relacionadas con una lesion en la parte posterior de F2 («centro de Exnem), 
del lobulo parietal superior, de la regidn perisilviana posterior, e incluso de es- 
tructuras subcorticales. No constituyen un conjunto homogéneo: el deletreo y 
la copia pueden estar o no preservados; las alteraciones van desde la disorto- 
grafia a la jergagrafia; se pueden observar perseveraciones de «trazos, letras 0 
silabas». 


Agrafias confusionales 


Estas podrian poner en duda la etiologia «focal» de ciertas agrafias puras de 
origen tumoral y permiten sefialar la fragilidad de la capacidad de escribir, asi 
como su vulnerabilidad tras los sufrimientos cerebrales difusos no especificos. 
Se caracterizan por deformaciones de letras sin reiteraciones, desordenes espa- 
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ciales parecidos a los observados en la agrafia parietal (v. anteriormente), una 
reticencia a escribir, un agramatismo y errores en el deletreo. Todas estas alte- 
raciones mejoran cuando desaparece la confusién mental. 


Agrafias apraxicas 


Designan las agrafias caracterizadas por un problema del saber hacer gestual 
necesario para la realizacion de letras, el orden espacial de las palabras y la ma- 
nipulacion de los utiles necesarios para la escritura. La escritura puede ser to- 
talmente irrealizable; puede estar constituida por letras mal formadas y mal 
unidas. Se puede observar una agrafia apraxica asociada 0 no a desordenes lin- 
gliisticos en el sindrome de Gerstmann y en la agrafia-alexia: tal apraxia revela, 
esencialmente, una localizaci6n parietal. Una agrafia apraxica puede acompa- 
fiarse de una apraxia Optica con letras dispersas en la hoja. También puede ir 
acompafiada de una apraxia ideomotora: los resultados son a veces mejores en 
la copia, y el deletreo esta inconstantemente preservado. La agrafia apraxica 
puede aparecer junto a una apraxia constructiva: la copia es de mala calidad o 
servil, pero el deletreo esta siempre preservado. La agrafia ideatoria designa 
una incapacidad de eleccion y de produccién de la forma de las letras: tipica- 
mente, el paciente deforma, omite palabras o cambia una letra por otra, mien- 
tras que la copia es satisfactoria a condicién de que éste conserve los mismos 
aldgrafos. No existe apraxia asociada de los miembros, de ahi la denominacion 
de agrafia apraxica sin apraxia. 


Agrafias espaciales 


Las lesiones posteriores del hemisferio menor pueden ocasionar una agrafia 
masiva caracterizada por la repeticion de trazos mas 0 menos redondeados, si- 
mulando grafemas caricaturalmente deformados. Pero, habitualmente, el as- 
pecto es el de una agrafia espacial cuyos tres aspectos son la limitacion de la 
escritura a la parte derecha del folio, la imposibilidad de mantener la linea rec- 
ta y las repeticiones de trazos como los de las «emes», de letras e incluso de 
grupos de letras. La heminegligencia explica también que durante la copia, 
sdlo se transcriba la parte derecha de las palabras. Las repeticiones podrian tra- 
ducir la desactivacion de los controles de las aferencias visuales y cinéticas, ex- 
presando asi una agrafia aferente que se integra dentro de la desorganizacion 
atencional de las lesiones del hemisferio derecho en el sujeto diestro. 

Las agrafias espaciales que afectan a uno u otro hemiespacios se han obser- 
vado en sujetos diestros 0 zurdos. Se han descrito agrafias direccionales, con 
escritura en espejo o en bustréfedon. También se ha podido observar un déficit 
en el deletreo y en la ortografia de las primeras o de las ultimas letras de las pa- 
labras, abogando por una representacion interna de la forma grafica de las pala- 
bras, cuya parte derecha o izquierda podria ignorarse por una lesién de uno u 
otro hemisferio. 


Agrafias callosas 


Afectan sdlo a la mano izquierda en el diestro, y estarian relacionadas con un 
déficit de la transferencia de las informaciones visocinéticas y lingiiisticas del 
hemisferio izquierdo, donde son organizadas hacia la zona motora del hemisfe- 
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rio derecho. El aspecto producido puede ser el de una agrafia apraxica (con de- 
letreo y escritura no manuscrita preservados) o de una agrafia afasica, o incluso 
de una agrafia masivamente desorganizada y reducida a garabatos (v. cap. 15). 


Aportacion de la neuropsicologia cognoscitiva 


Algunas observaciones privilegiadas han permitido validar un modelo de orga- 
nizacion de la escritura (como de la lectura) en dos vias: una via lexical y otra 
fonoldgica (fig. 3.2). 


Palabra para escribir 
i 


eee __¥ tis a 
Via lexicosemantica Via lexical Via fonolégica 
| 
v b Ae 
As 2g Conversion 
Léxico ortografico fonema-grafema 
Wes 
Memoria tampon 
grafémica 
Escritura 


Fig. 3.2. Dos vias de la ortografia (1 y 1 bis, ortografia basada en el léxico), (2, ortogra- 
fia basada en la pronunciacion) (de R.A. McCarthy y E.K. Warrington, Neuro- 
psychologie cognitive, PUF, Paris, 1994). 


La via lexical 0 lexicosemantica permite escribir una palabra accediendo di- 
rectamente a su forma ortografica contenida en un léxico memorizado; la via 
fonologica permite escribir basandose en la pronunciacion y, por lo tanto, con- 
vertir los fonemas en grafemas. La via fonoldgica seria suficiente si todas las 
palabras se escribiesen como se pronuncian. Sin embargo, existen palabras Ila- 
madas irregulares, en las que la ortografia no sigue las reglas habituales de co- 
rrespondencia entre fonemas y grafemas (la palabra examen se pronuncia «ek- 
sa-men» 0 «eg-sa-mem»); otras palabras son ambiguas, ya que uno de los 
sonidos que la componen puede ortografiarse de varias maneras (p. ej., la pala- 
bra «rey» podria escribirse también «rei») y, con mayor motivo, si se tratase de 
homofonos, sdlo el contexto y la ortografia permitirian distinguirlas (como 
«baca» y «vaca», que se pronuncian exactamente igual). Por lo tanto, la via le- 
xical es la que permite acceder a una representacion global de la forma (confi- 
guracion) de la palabra, activando lo que podria concebirse como un léxico or- 
tografico. Por el contrario, sdlo la via fonoldgica permite escribir los logatomas 
(conjunto de silabas que no poseen significado como «tilugo») o palabras con 
significado, pero desconocidas para el sujeto y, por lo tanto, no representadas 
en su memoria semantica. El léxico ortografico podria también activarse direc- 
tamente sin mediacion semantica, lo que podria explicar que los sujetos norma- 
les realicen confusiones de homofonos a la hora de escribir (via lexical no se- 
mantica). 
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Los pacientes con una agrafia lexical (denominada también agrafia de su- 
perficie u ortografica) no pueden ortografiar las palabras mas que a partir de su 
pronunciacion, es decir, a través solamente de la via fonoldégica: pueden escri- 
bir correctamente los logatomas y las palabras regulares sea cual sea su fre- 
cuencia. Por el contrario, las palabras irregulares y ambiguas son objeto de 
errores denominados de regularizacion; los pacientes reconstituyen la ortogra- 
fia utilizando las correspondencias grafemas-fonemas, las mas frecuentes en la 
lengua. La agrafia lexical se asocia frecuentemente a una alexia no obligatoria- 
mente lexical, lo que aboga por la independencia de las vias de la lectura y de la 
escritura. Una afasia puede o no asociarse y, en el caso de hacerlo, seria mode- 
rada. La asociacién con un sindrome de Gertsmann es frecuente. Si bien es 
cierto que se han observado multiples regiones lesionadas (regiones temporal 
posterior o frontal izquierda, nucleo caudado o talamo izquierdo), la lesion mas 
frecuente es la aparecida en la region del giro angular izquierdo. Este tipo de 
agrafia se puede observar en la enfermedad de Alzheimer y en las atrofias pro- 
gresivas del ldbulo temporal izquierdo. Los pacientes con agrafia fonoldgica 
no pueden ortografiar las palabras, excepto después de la activacion de su léxi- 
co memorizado, es decir, sdlo a través de la via lexicosemantica. A pesar de 
que no pueden ortografiar a partir de la pronunciacion, escriben y deletrean mal 
los logatomas o seudopalabras, mientras que los resultados son correctos para 
las palabras. No obstante, pueden existir dificultades de escritura de las pala- 
bras gramaticales y de las palabras abstractas, sin que se pueda achacar siempre 
a un trastorno de la comprensi6n auditiva. Una alexia del mismo tipo puede 
asociarse. La afasia, de tipo variable, es habitual. Las lesiones afectan facil- 
mente al gyrus supramarginal y la insula y, de manera mas general, a la region 
perisilviana posterior, aunque también a ciertas estructuras subcorticales. Los 
enfermos que presentan una agrafia (0 disgrafia profunda, de esta manera de- 
nominada por analogia con la alexia profunda) son incapaces de escribir las no 
palabras como en la agrafia fonoldgica, pero también tienen dificultades para 
ortografiar las palabras y, en particular, las abstractas mas que las concretas 
(efecto de concrecién), los verbos, los adjetivos y las palabras gramaticales 
mas que los sustantivos (efecto de clase), y las palabras menos frecuentes. 
Ademas producen paragrafias semanticas escribiendo palabras semanticamen- 
te relacionadas con la palabra dictada, como por ejemplo, «industria» por 
«agricultura», «sonreir por «reir», lo que implica una disfuncion de la via le- 
xical; las lesiones, hemisféricas izquierdas, estan mas extendidas que las obser- 
vadas en la agrafia fonoldgica, pero respetan el giro angular. La memoria tam- 
pon grafémica es el lugar de convergencia y de mantenimiento temporal de las 
representaciones grafémicas procedentes de los sistemas fonoldgico y lexico- 
semantico: las dificultades de esta memoria de trabajo especializada 0 sindro- 
me de la memoria tampon grafémica conlleva omisiones, sustituciones de 
transposiciones y adiciones de letras tanto para las palabras como para las no 
palabras. Estos errores no estan influenciados ni por el aspecto concreto, ni por 
la clase, ni por la frecuencia de las palabras, sino solamente por su longitud. A 
igual longitud, las palabras que no comportan mas que un monema (como ca- 
nario) entrafian mas errores que las palabras compuestas de varios monemas 
(para/sol). Es dificil asignar a este sindrome una localizacion o una lateraliza- 
cién univocas. Los errores conciernen igualmente a todas las modalidades de 
expresiOn escrita (deletreo, dictado, copia). Las representaciones almacenadas 
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en la memoria tampon grafémica son posteriormente dirigidas al area grafémi- 
ca, cuya lesion produce la agrafia ideatoria (v. anteriormente) y cuya localiza- 
cidn lesiva corresponde al lébulo parietal en el hemisferio homo o heterolateral 
a la mano que escribe. La /esidn del sistema alografico se manifestaria por le- 
tras de forma normal, pero de eleccién inadaptada (mayuscula, mintscula) o 
aleatoria, y por dificultades para cambiar de variedad alografica (p. ej., de goti- 
ca a cursiva) sin un déficit del deletreo (fig. 3.3). 


HIPERGRAFIAS 


Semiologia de las hipergrafias 


La epilepsia del lobulo temporal puede producir, entre las crisis, una hipergra- 
fia: la personalidad es frecuentemente obsesiva y puede acompafiarse de una 
exaltacion del humor, de una hiperreligiosidad. La escritura es normal y refleja 
las preocupaciones de los sujetos; a veces, incluso los pacientes muestran crea- 
tividad, escribiendo poemas o novelas. Se trata de una hipergrafia «emocio- 
nal», que predomina en las epilepsias del hemisferio no dominante. 

Pueden observarse excepcionalmente ataques de escritura normal o jerga- 
grafica en periodo critico 0 poscritico, acompafiando a crisis epilépticas con un 
foco frontotemporal derecho. Salvas repetitivas de escritura de palabras grose- 
ras u ordinarias pueden integrarse en la enfermedad de los tics de Gilles de la 
Tourette (coprografia). 

La hipergrafia frontal puede ser una de las manifestaciones del comporta- 
miento de hiperutilizacion. La grafomania designa una necesidad imperiosa de 
escribir, que entrafia una produccion escrita abundante e incoercible: el sujeto 
copia lo que ve 0 escucha, reiterando las mismas frases y respetando la ortogra- 
fia y la sintaxis, pero con una incoherencia semantica. Este comportamiento, 
que contrasta con una indiferencia afectiva y una pasividad, se ha podido ob- 
servar a lo largo de una lesion frontal bilateral y callosa. La ecografia, también 
poco frecuente, es la reproduccion escrita incoercible por el sujeto de las frases 
que se le dicen. 

Las hipergrafias hemisféricas derechas se observan a lo largo de ictus con le- 
siones corticosubcorticales perisilvianas 0 talamicas. La escritura se desenca- 
dena por la vista de un lapiz o por una orden y continua de manera semiautoma- 
tica. La disposicion espacial esta perturbada, las letras son irregulares, el valor 
informatico es pobre, pero la gramatica y la elecci6n léxica son correctas. Estas 
hipergrafias podrian derivarse de una suspension de la inhibicién que ejerceria 
normalmente el hemisferio derecho (que organiza la dimension espacial de la 
escritura sobre las funciones graficas del hemisferio izquierdo). La grafomimia, 
observada a lo largo de una vasta lesién hemisférica derecha, da lugar a un com- 
portamiento subpermanente y anosogndsico de escritura realizada con un lapiz 
o con el dedo; la escritura esta masivamente desorganizada sobre el plano espa- 
cial y reducida a garabatos. Esta desprovista de todo deseo de comunicacion. 
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Fig. 3.3. Modelo cognoscitivo y anatomico de la escritura y del deletreo (de K.M. Heilman y E. Valenstein, Clinical Neuropsychology, Oxford Uni- 
versity Press, 1993). 1. Confines parietooccipitales, l6bulo temporal, nucleo caudado, talamo. 2. Regidn perisilviana posterior, nucleos grises 
centrales. La palabra escuchada (A) activa su imagen visual (C): las informaciones recolectadas de esta manera activan el sistema semantico 
(D). La repeticidn (que no necesita la comprension, es decir, el acceso al sistema semantico) se realiza gracias a las conexiones entre el area 
de Wernicke (B) y el area de Broca (G) a través del fasciculo arqueado (K). El proceso de escritura puede iniciarse ya sea por el sistema léxico 
u ortografico (E), cuyo silencio funcional induce la agrafia lexical, o por el sistema fonoldgico (F), cuyo silencio funcional induce la agrafia fo- 
noldgica. La estructura grafica de las palabras es provisionalmente almacenada en una memoria tampon (H) y posteriormente transmitida al 
area grafémica parietal y después al area de programacion grafica frontal de Exner. El hemisferio no dominante interviene en la organiza- 
cidn visoespacial de la escritura. El deletreo podria proceder de una union (L) entre la memoria grafémica y el area de codificacidn-descodi- 
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ficacidn fonémica y posteriormente, la transmisidn de la informacién seguiria al fasciculo arqueado (K). 


efBojorisdoinan 99 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Trastornos de la escritura: agrafias e hipergrafias 67 
BIBLIOGRAFIA 


BEAuvols M.-F., DEROUESNE J. — Lexical or orthographical agraphia. Brain 
1981; 104: 21-49. 

BENTON A.-L. — The fiction of the Gerstmann syndrome. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry 1961; 24: 176-181. 

CAMBIER J., MASSON C., BENAMMOU S., ROBINE B. — La graphomanie. Activité 
graphique compulsive manifestation d’un gliome fronto-calleux. Rev Neurol 
1988; 144(3): 158-164. 

CHEDRU F., GESCHWIND N. — Writing disturbances in acute confusional states. 
Neuropsychologia 1972; 10: 343-353. 

Dusots J., HECAEN H., MARCIE P. — L’agraphie pure. Newropsychologia 1969; 
7: 271-286. 

GIL R., NEAU J.-P., AUBERT I. ef a/. — Graphomimie anosognosique: variété 
particuli¢re d’hypergraphie au cours d’un infarctus sylvien droit. Rev Neurol 
1995; 151: 198-201. 

HECAEN H., ANGELERGUES R., DouZzENIs J.-A. — Les agraphies. Neuropsycho- 
logia 1963; 1: 179-208. 

Lecours A.-R., LHERMITTE F. — L’’Agraphie. Flammarion Médecine Sciences, 
Paris, 1979. 

MAYER E., MARTORY M.-D., PEGNA A.J. et al. — A pure case of Gerstmann 
syndrome with a subangular lesion. Brain 1999; 122: 1107-1120. 

Morin P., VIADER F., EUSTACHE F., LAMBERT J. — Les Agraphies. Rapport de 
neurologie, Congrés de psychiatrie et de neurologie de langue francaise. Mas- 
son, Paris, 1990. 

RoperTs J.-K.-A., ROBERTSON M.-M., TRIMBLE M.-R. — The lateralizing signi- 
fiance of hypergraphia in temporal lobe epilepsy. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry 1982; 45: 131-138. 

ROELTGEN D.-P., HEILMAN K.-M. — Apraxic agraphia in a patient with normal 
praxis. Brain and Language 1983; 18: 35-46. 

SERRATRICE G., HABIB M. — Troubles de I’écriture. Encycl Méd Chir. Neurolo- 
gie. Editions techniques, 17-019-8-10, 1995. 

SHALLICE T. — Phonological agraphia and the lexical route in writing. Brain 
1981; 104: 412-429. 

STENGEL E. — Loss of spatial orientation, constructional apraxia and Gerst- 
mann’s syndrom. J Mental Science 1944; 90: 753. 

YAMADORI A., Mort E., TABUCHI M. ef al. — Hypergraphia: a right hemisphere 
syndrome. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1986; 49: 1160-1164. 


4 


| ALEXIAS 


La alexia designa tradicionalmente la alteracidn (que puede llegar a la incapa- 
cidad total) de /a comprensién del lenguaje escrito. En el sentido mas estricto, 
el déficit es lingiiistico, teniendo en cuenta que la etapa inicial del tratamiento 
es visual y que las letras y las palabras en primer lugar deben reconocerse como 
tales. Pero la comprension de un texto depende también de su exploracion viso- 
espacial, de manera que una heminegligencia altera la comprension de un texto 
a causa del caracter parcial de su exploracion: se habla a veces de alexia espa- 
cial o de alexia por negligencia. 

Las alexias propiamente dichas (provocan en sus formas extremas una ce- 
guera verbal) se han clasificado de maneras diferentes. No obstante, no se uti- 
liza el término a/exia para denominar una alteracion de la lectura en voz alta, 
sin un déficit de la comprensi6n: una desintegracién fonética altera la lectura 
en voz alta, asi como toda expresiOn verbal, y a pesar de las abundantes para- 
grafias (denominadas paralexias puesto que son suscitadas en la lectura), la 
comprension de un texto leido por un paciente con afasia de conduccién puede 
ser correcta o estar alterada (tabla 4.1). 

El término dis/exia, que estaba en otro tiempo reservado a los trastornos del 
aprendizaje de la lectura, tiende a reemplazarse por el término a/exia, oponién- 
dose a las dislexias adquiridas y a las dislexias del desarrollo. 

Se pueden distinguir las alexias periféricas, asociadas a un déficit del trata- 
miento visual de la informacion escrita (alexia pura o agnosica y alexia por ne- 
gligencia) y las alexias centrales, asociadas a un déficit especificamente lin- 
gilistico. 

También se pueden clasificar las alexias de manera anatomoclinica. 


VARIEDADES ANATOMOCLINICAS 
DE LAS ALEXIAS 
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Se pueden individualizar tres tipos de alexias: alexia sin agrafia, alexia con 
agrafia y alexia frontal. 

La alexia sin agrafia o alexia «pura» o alexia «agndsica» o alexia «poste- 
rior» se caracteriza por el contraste existente entre la incapacidad de la lectura 
y el caracter (casi) correcto de la escritura; el paciente no puede leer lo que aca- 
ba de escribir y, sin embargo, no existen dificultades del lenguaje, excepto una 
leve falta de vocablo en algunas ocasiones. La alexia puede afectar a las letras 
(alexia literal), a las palabras (alexia verbal), a la frase (mientras que las pala- 
bras aisladas estan bastante bien identificadas) o puede ser global (la lectura de 
las cifras y de los nimeros esta preservada). En caso de alexia literal, el pacien- 
te no puede leer deletreando, las dificultades aumentan en funcion de la longi- 
tud de las palabras por un efecto de simultagnosia: las primeras letras se identi- 
fican bien y las Ultimas silabas se inventan, puesto que se suponen probables 
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Tabla 4.1. Plan resumen del examen de Ia lectura 


1. Comprension de las ordenes escritas y correspondencia texto-accion (el texto 
escrito debe corresponder a la imagen presentada en eleccién multiple). 

2. Lectura en voz alta y evaluacion de su comprension. Buscar el efecto de las 
estrategias compensatorias (lectura deletreando; lectura siguiendo el contorno de 
las letras con el dedo). 

3. Lectura de letras. 

4. Lectura de logatomas o seudopalabras, de palabras regulares e irregulares.* 


* Como ya hemos sefalado en el capitulo 3, la lengua castellana es mas «transparente» que la 
francesa o la inglesa y, ademas, en castellano no existen palabras irregulares en relacién con la 
ectura. Por ello, no seria posible detectar «regularizaciones», a menos que usasemos palabras 
irregulares de otras lenguas. No obstante, podemos observar confusiones entre palabras «hom6- 
fonas», pidiendo al sujeto que defina los términos; por ejemplo, el sujeto produciria errores a la 
hora de indicarnos el significado de «honda» y «onda» o de «baca» y «vaca» (N. del T.). 


(«incoherente» es leido «incdgnito»); asi, una palabra puede reemplazarse por 
otra que tiene una forma grafica cercana, pero a veces por otra palabra relacio- 
nada semanticamente. Las palabras del léxico son mucho mejor leidas que las 
palabras gramaticales o los logatomas. Por regla general, y contrariamente a lo 
que se observa en las afasias, la alexia verbal prevalece sobre la alexia literal; el 
paciente descifra las palabras de manera analitica, deletreandolas (alexia con 
deletreo), lo que le hace cometer errores. Los logatomas son leidos correcta- 
mente, pero la comprension del lenguaje escrito es laboriosa y solo se ejecutan 
las ordenes simples. Cuando la alexia es global, afectando a letras y palabras, el 
paciente utiliza sus aferencias cinestésicas para reconocer las letras, siguiendo 
el contorno de ellas con su dedo. 

La alexia pura se asocia generalmente a una hemianopsia lateral homoénina 
derecha, a veces a una agnosia visual (o a una anomia para los colores), a una 
afasia Optica, mas raramente, y a una agnosia para las imagenes y los objetos. 
La lesién responsable mas frecuente es un infarto de la arteria cerebral poste- 
rior izquierda, que lesiona el ldbulo occipital y el esplenio del cuerpo calloso: 
las informaciones visuales no atafien mas que al hemisferio derecho y la lesion 
callosa impide la transferencia de las informaciones graficas hacia las areas del 
lenguaje (alexia espleniooccipital). No obstante, la lesidn del cuerpo calloso 
puede no estar presente, las conexiones entre el lobulo occipital derecho y la 
region parietotemporal izquierda se pueden interrumpir a nivel de la sustancia 
blanca de la convergencia temporoparietooccipital: se trataria en todos los ca- 
sos de una desconexion. Sin embargo, la alexia con deletreo se ha podido inter- 
pretar también como un déficit del andlisis de la forma visual de las palabras o, 
incluso, como un déficit de tipo simultagndésico. Existen en lengua japonesa 
unos casos de alexia que afecta a los sistemas kanji (ideografico) y kana (alfa- 
bético), ya sea de manera global (para las lesiones occipitales), o de manera di- 
sociada, lo que aboga por la dualidad anatémica de las estructuras que aseguran 
el tratamiento de las informaciones en kanji y en kana. 

La alexia-agrafia 0 alexia central se caracteriza por una agrafia y una inca- 
pacidad de la comprension del lenguaje escrito, que no mejora siguiendo con el 
dedo el contorno de las letras. La lectura en voz alta es imposible 0 esta repleta 
de paralexias fonémicas y verbales que pueden provocar una jerga. El lenguaje 
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oral es tipicamente normal 0 esta poco alterado. Dicha alexia estaria asociada a 
una lesion del giro angular izquierdo y se limitaria, por tanto, a una lesion de la 
codificacién 0/y de la descodificacion del lenguaje escrito. Puede acompafiarse 
de una apraxia ideomotora, de una apraxia constructiva o de los elementos de 
un sindrome de Gertsmann. Sin embargo, existe una imbricacion entre la ale- 
xia-agrafia «angular, la alexia-agrafia acompafiada de una falta de vocablo, 
incluso de parafasias por extension de la lesion a la convergencia temporopa- 
rietal y las alexias de la afasia de Wernicke, habitualmente designadas bajo el 
nombre de alexias afasicas. La alexia-agrafia angular altera, en la lengua japo- 
nesa, la escritura en kanji (ideografica) y en kana (ortografica), mientras que la 
alexia se limita sdlo a los caracteres kana, la lectura en kanji se encuentra, al 
menos, relativamente preservada (quiza por la puesta en marcha de una compe- 
tencia hemisférica derecha). 

La alexia frontal o alexia anterior o «tercera alexia» suele acompajiar a una 
afasia de Broca. Las letras se identifican mal, las palabras aisladas pueden re- 
conocerse globalmente (alexia literal), el deletreo es muy deficitario y la com- 
prension de las frases esta muy alterada. Una agrafia acompaiia al déficit de la 
lectura. Esta alexia podria proceder de una paresia residual de la exploracién 
ocular de la izquierda hacia la derecha (por lesi6n del area 8, conocemos la des- 
viacion de la mirada observada en un estado agudo de las hemiplejias derechas 
con afasias), de un déficit del tratamiento secuencial de las palabras, al cual se 
afiaden las dificultades para comprender las palabras y las relaciones gramati- 
cales. Por lo tanto, podria tratarse de una alexia compuesta, pudiendo mezclar 
un disfuncionamiento frontal, un agramatismo y una dislexia profunda (v. mas 
adelante). 


APORTACION DE LA NEUROPSICOLOGIA 
COGNOSCITIVA 


Alexias centrales 


La lectura puede realizarse a través de dos vias (fig. 4.1). La via fonologica per- 
mite leer a partir de la pronunciacion, «descifrando las palabras» (es la conver- 
sion grafemo-fonema). Pero, si bien esta via permite leer las palabras no cono- 
cidas o los logatomas, es insuficiente para pronunciar correctamente las 
palabras irregulares como «examen», «horno», «exploradom que, por conven- 
ciOn, no se pronuncian como se escriben. La otra via es /exical. Permite activar 
directamente un léxico visual, pudiendo identificar las palabras, sin tener nece- 
sidad de descifrar las correspondencias entre letras y palabras. Sin duda, esta 
via permite acceder a un gran numero de palabras durante la lectura, pero sdlo 
permite leer las palabras irregulares, mientras que es incapaz de leer los logato- 
mas (puesto que no pertenecen al léxico). 

La dislexia de superficie, por lesion de la via lexical, permite solo una lectu- 
ra fonoldgica: asi, las palabras regulares y los logatomas se descifran correcta- 
mente, mientras que existen dificultades al leer palabras irregulares, que aun 
son mas importantes cuando éstas son menos frecuentes; los errores de lectura 
crean paralexias por regularizacion, aplicando las reglas usuales de pronuncia- 
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PALABRA PARA LEER 
Anilisis visual 


ee ee 
Léxico visual Correspondencia letras 


(grafemas)/fonemas 


Vv 


Analisis semantico 1 bis 


Vv 


Léxico fonoldgico + 


Vv 
Memoria tampon fonoldgica 


Vv 
Produccion oral 


Fig. 4.1. Las dos vias de la lectura. 1 y 1 bis. Basada en el léxico; 2. Basada en la pronun- 


ciaciOn (conversion de letras en sonidos). 


cién de los grafemas. Las paralexias pueden ser no palabras 0, con mayor fre- 
cuencia, palabras (asi, «asma» es leido «alma»); la comprension de los hom6- 
fonos puede ser dificil («baca», «vaca»). La dislexia de superficie se acompa- 
fia habitualmente de problemas de escritura y, a menudo, de una afasia fluida. 
Las lesiones traumaticas, tumorales o vasculares (p. ej., un infarto silviano pos- 
terior) afectan a la regidn temporal posterior y a la sustancia blanca subyacen- 
te; pueden extenderse al giro supramarginal y al giro angular; el denominador 
comun de la lesion parece ser la parte posterior de las circunvoluciones tempo- 
rales superior y media (Tl y T2). Una dislexia de superficie pura, respetando 
las reglas de conversién grafemo-fonema (podemos entonces hablar de alexia 
lexical) puede observarse en la enfermedad de Alzheimer y en la afasia progre- 
siva, acompafiada de una lesion masiva de la via lexicosemantica. 

La alexia fonoldgica designa la incapacidad de leer a partir de la pronuncia- 
cion, a causa de la alteracion de la via fonoldgica: la lectura no puede realizarse 
mas que después de la activacion del léxico visual, los logatomas no pueden 
descifrarse, mientras que las palabras se leen correctamente; entre las palabras, 
se obtienen los mejores resultados con los nombres (efecto de clase), con las 
palabras mas frecuentes y con las palabras concretas. Las palabras gramatica- 
les ofrecen grandes dificultades. La dislexia profunda asocia a un sindrome de 
alexia fonoldgica la produccion de errores (paralexias) semanticos (a veces 
casi sindnimos como «escuelas» por «alumnos», «primo» por «tio»), derivadas 
(transformando la categoria gramatical de las palabras como «miedoso» por 
«miedo», «Espana» por «espanoles») y errores visuales (creando una palabra 
morfolégicamente préxima como «escdndalo» por «escaldar», «venga» por 
«vena»). La dislexia profunda se produce anat6micamente por lesiones volu- 
minosas del hemisferio izquierdo. Con frecuencia acompaiia a una afasia de 
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Broca. Podria manifestar una lectura por el hemisferio derecho (como sugieren 
las similitudes lectoras con la dislexia profunda y con las desconexiones callo- 
sas) 0 las capacidades residuales de lectura del hemisferio izquierdo, afiadien- 
do al déficit fonoldgico una disfuncidn del sistema lexicosemantico (ya sea in- 
trinsecamente, en el acceso, o en sus relaciones con el léxico fonolégico). 

La Jectura asemantica es una lectura normal pero sin acceso al significado, 
observado en los sujetos dementes (que recuerda a la hiperlexia de los nifios 
autistas o débiles) y que permite postular la existencia de una via lexical no se- 
mantica que estaria intacta, mientras que la disfuncidn afectaria a la via lexico- 
semantica. 


Alexias periféricas 


Incluyen las alexias por deletreo (v. anteriormente) y las alexias por negligen- 
cia. Estas ultimas acostumbran a estar ocasionadas por una lesion parietal del 
hemisferio derecho y alteran la lectura del principio de las palabras: las sustitu- 
ciones de letras conllevan la produccién de otras palabras del léxico («voz» por 
«hoz», «via» por «lia», etc.). Es mas raro observar una negligencia derecha, 
que se manifestaria con la alteracidn del final de las palabras. 
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| APRAXIAS 


«La mano es accion: agarra, crea y a veces se diria que piensa.» 
Focillon 


Las apraxias constituyen las alteraciones de la actividad gestual, ya se trate de 
«movimientos adaptados a un fin» o de la manipulacion real o por mimica de 
objetos, que no se explican «ni por una lesion motora, ni por una lesion sensiti- 
va, ni por una alteracion intelectual» (Déjerine, 1914), y que aparecen con le- 
siones en ciertas zonas cerebrales. 


APRAXIA IDEOMOTORA 


Descrita por Liepmann (1900, 1908), afecta a los gestos simples. En la practi- 
ca, este vocablo retine gestos denominados intransitivos, es decir, que no im- 
plican la manipulacion de objetos reales. Dicha apraxia puede no aparecer en la 
vida cotidiana, que comporta un numero de movimientos automatizados por su 
repeticion innumerable. Por lo tanto, es el examen clinico el que detecta mejor 
la apraxia ideomotora y de manera muy selectiva, a nivel de los miembros su- 
periores, donde la actividad gestual es, naturalmente, la mas rica en el ser hu- 
mano. 

En un sujeto cuya comprension verbal es por definicion juzgada como satis- 
factoria para comprender la consigna, se estudiara sucesivamente la realizacion 
bajo orden verbal o bajo imitacién visual de gestos, posean o no un significado. 
Los gestos sin significado son gestos arbitrarios, como hacer dos aros entrelaza- 
dos con el pulgar y el indice, poner el pulgar y el indice derechos en la oreja iz- 
quierda, al mismo tiempo que el indice izquierdo sobre los labios, poner el dor- 
so de la mano en la frente, dibujar un circulo en el aire con el indice, etc., y esos 
ejemplos podrian multiplicarse (fig. 5.1). Los gestos significativos tienen una 
intencionalidad comunicativa o funcional. Los primeros son gestos expresivos 
como enviar un beso, decir adids con la mano, amenazar a alguien con el pufio, 
hacer un saludo militar, hacer una burla con la mano en la nariz o prestar jura- 
mento. Los segundos son gestos cuya realizacion debe hacer la mimica de utili- 
zacion de objetos, como los juegos de mimica 0 pantomimas: ciertos dirigidos 
hacia el cuerpo, se denominan reflexivos, como beber un vaso de agua, cepillar- 
se los dientes, peinarse, coger el teléfono para escuchar o limarse las ufias; otros 
se denominan no reflexivos, como gestos de clavar un clavo, atornillar, girar 
una llave en una cerradura, moler café, pintar un muro o utilizar el teléfono. 
Ademas de la expresion gestual, el examinador debe estudiar la capacidad del 
sujeto para comprender el sentido de los mismos gestos realizados ante él. 

Las alteraciones se expresan por la incapacidad de todo esbozo gestual, por 
la realizacion de movimientos inadaptados (parapraxias), por perseveraciones 
del mismo gesto y, a veces, por tentativas vanas de autocorrecci6n. En algunos 
casos, cuando se ruega al sujeto realizar la mimica de un gesto funcional, como 
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Fig. 5.1. Pruebas de imitacion de los gestos del examinador (de Barbizet y Duizabo). 


cepillarse los dientes, éste utiliza un segmento del cuerpo como objeto y se fro- 
ta los dientes con el indice. 

La apraxia ideomotora puede ser bilateral o afectar a un solo miembro; por 
ejemplo, al miembro superior izquierdo. La incapacidad gestual puede mani- 
festarse sea cual sea la modalidad de solicitacion del gesto. También puede di- 
sociarse y aparecer solo bajo orden verbal (apraxia verbomotora) o bajo imita- 
cion (apraxia visomotora). 

La apraxia ideomotora bilateral esta frecuentemente relacionada con lesio- 
nes (parietales y, en particular, del giro supramarginal) del hemisferio izquier- 
do. Con lesiones frontales, se observa una dificultad de imitacion de los gestos 
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y de la realizacion de los gestos secuenciales. Dichos trastornos acompafian a 
las alteraciones de la programacion relacionadas con lesiones frontales y, en 
particular, con lo que Luria habia denominado la organizacion dinamica de los 
actos motores (apraxia dinamica, v. cap. 13). La naturaleza de la desorganiza- 
cién gestual es ciertamente muy diferente con lesiones frontales y parietales, 
aunque las discordancias reveladas en la literatura sobre la realidad 0 no de una 
apraxia frontal, muestran los limites de los analisis semioldégicos. En todo caso, 
deberia ser posible aislar dos tipos de apraxias frontales, una apraxia dinamica, 
que se integrara en las alteraciones de la programacion caracteristica del sin- 
drome frontal, y una apraxia ideomotora por lesién del cortex motor asociativo 
(fig. 5. 2); asi, la lesion del area motora suplementaria (izquierda) también pue- 
de ocasionar una apraxia bilateral que no se acompajia, segun Heilman, de tras- 
tornos de la discriminacién de los gestos por mimica (ver Hipdtesis sobre la 
desorganizacion de los gestos, pag. 78). También se establece que las lesiones 
subcorticales (en particular, el talamo, el nucleo lenticular y la sustancia blanca 
periventricular), puedan provocar una apraxia ideomotora. 

A pesar del gran caso de Liepmann, las apraxias unilaterales suelen ser iz- 
quierdas. Algunas, denominadas apraxias simpdticas, acompaiian a una afasia 
de Broca y podrian relacionarse con una desconexion entre el cértex motor 
asociativo (area 6) izquierdo y su homdlogo derecho, cuyas fibras asociativas 
vehiculan en la porcién anterior del cuerpo calloso: asi, podrian dafiarse por 
una lesion en la profundidad del lobulo frontal. De esta manera, la apraxia exis- 
te en el lado no hemipléjico. La apraxia idemotora unilateral izquierda bajo or- 
den verbal puede relacionarse con una lesién callosa como lo habia indicado 
Liepmann, mientras que las 6rdenes motoras se ejecutan correctamente desde 
el momento en que afectan al miembro superior derecho. 


Lesion en 
Proyecto Representacion mental del acto y de 1 ——~ apraxia 
ideatorio los gestos necesarios: proyecto ideatorio ideatoria 
(sensorium) ; 

2 ——~> apraxia 

ideomotora 
Motorium a) Activaci6n de engramas cinéticos 3 ——~ apraxia 
b) Regulacidn cinestésica del movimiento motora 


voluntario - a) melocinética 


-——- b) cinestésica 


Centro motor 


Fig. 5.2. Las principales formas de apraxias. Los términos de motorium y sensorium nos 


llevan a las concepciones asociacionistas y, en particular, a la de Déjerine. La topo- 
grafia de la lesidn propuesta es la de Liepmann y, para las apraxias motoras, la cla- 
sificacidn de Luria (ver Hipotesis sobre la desorganizacion de los gestos). 
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La ruptura del equilibrio entre los comportamientos motores de exploracién 
sostenidos por el ldbulo parietal y los comportamientos de inhibicién sosteni- 
dos por el lobulo frontal ha conducido a Denny-Brown a oponer dos trastornos 
motores que califica de apraxias, aunque este término pueda discutirse: la apra- 
xia unilateral cinética repulsiva, que designa la contaminacion de los gestos 
por reacciones de rechazo, de evitacion, de alejamiento del miembro de su ob- 
jetivo y responde a lesiones parietales; y la apraxia unilateral cinética de iman- 
tacion, donde se mezcla una actividad de prension, incluso de utilizacion y una 
exaltacion tonica, como si el objeto ejerciese una imantacion irrefrenable con- 
virtiendo a la mano, esclava de su contexto. Este tipo de comportamiento, que 
puede considerarse como una de las formas clinicas de la mano extrafia, forma 
parte de la alteracion provocada por las lesiones frontales. 


APRAXIA IDEATORIA 


La apraxia ideatoria designa la incapacidad para manipular objetos. Esta defi- 
niciOn se ha oscurecido por la distincién de dos grandes variedades de apraxias, 
en funcion del paradigma «tareas simples», para las apraxias ideomotoras, y 
«tareas complejas», para las apraxias ideatorias, como si estas Ultimas implica- 
sen obligatoriamente manipulaciones de objetos. Como es dificil afirmar la 
hermeticidad de las distinciones entre apraxias ideomotora e ideatoria, y si 
consideramos que las alteraciones de gestos por mimica tienen que clasificarse 
en las apraxias ideomotoras, podemos, al menos provisionalmente, aislar la 
apraxia ideatoria con alteraciones de gestos que impliquen manipulaciones de 
objetos reales, que deben identificarse perfectamente, para eliminar la perpleji- 
dad o la incoherencia manipuladora de un objeto no o mal reconocido visual y 
tactilmente. Podemos utilizar manipulaciones que impliquen varias secuencias 
de gestos, como por ejemplo meter una hoja de papel en un sobre y cerrarlo, 
verter el agua de un vaso en una botella con la ayuda de un embudo, utilizar una 
caja de cerillas para encender una vela, etc. Los gestos son inapropiados, inco- 
herentes, desorganizados: el enfermo no sabe ya como abrir la caja de cerillas 
que manipula en todos los sentidos, llega a extraer una cerilla que frota sobre 
cualquier cara de la caja, etc. Se intenta imputar esos comportamientos a una 
desorganizacion de la planificacion mental de los actos elementales para la rea- 
lizacion de la accion proyectada. La frecuencia de esas apraxias en los demen- 
tes ha conducido a un numero de autores, como Déjerine y Pierre Marie, a con- 
siderar que solo las lesiones extendidas (por lo tanto, un deterioro mental) 
podian explicar la intensidad de esta desestructuracion gestual. Sin embargo, 
los errores de manipulacion pueden aparecer también en presencia de objetos 
aislados y de manipulaciones mono o plurisecuenciales, como pedir peinarse 
con un cepillo, llevarse una pipa a la boca, etc. Esto ha conducido a considerar 
el déficit del plan ideatorio como secundario a una agnosia, o a una amnesia de 
utilizacion. Asi, tomando el término de apraxia de concepcion, ya utilizado en 
particular por Déjerine, Heilman propone distinguir cuatro tipos de errores. El 
primero concierne al conocimiento de la accion util-objeto: un déficit de un 
gesto por mimica puede, de esta manera, testimoniar una apraxia ideatoria, 
cuando al sujeto se le ruega mostrar como utiliza un destornillador y hace el 
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gesto de golpear con un martillo, o de una apraxia ideomotora, cuando traza de 
forma poco habil vagos arcos de circulo demostrando, sin embargo, que tiene 
el conocimiento del gesto y que su déficit concierne a la produccién del movi- 
miento. El segundo tipo de errores concierne al conocimiento de la asociacién 
util-objeto, como elegir entre varios objetos un martillo, cuando se muestra al 
sujeto un trozo de madera con un clavo parcialmente clavado y se le pide conti- 
nuar la tarea. El tercer tipo de errores concierne al conocimiento mecanico de 
los utiles (elegir entre varios martillos o destornilladores cual es el mas adecua- 
do en funcién de la tarea). El cuarto tipo concierne al conocimiento de la fabri- 
cacion de utiles, de los cuales sabemos desde Bergson que es una de las carac- 
teristicas del Homo sapiens, inseparable del Homo faber. La apraxia ideatoria 
esta relacionada con lesiones de la parte posterior del hemisferio izquierdo y, 
particularmente, con la region temporoparietal. 


APRAXIA MELOCINETICA Y APRAXIA CINESTESICA: 
~DOS VARIEDADES DE APRAXIA MOTORA? 


Es dificil de distinguir la apraxia melocinética de los trastornos paréticos, y 
ésta se caracteriza por las dificultades para realizar movimientos finos y sucesi- 
vos como teclear o cerrar el pufio después de hacer un circulo con el pulgar y el 
indice. Las dificultades afectan tanto a la motilidad voluntaria como a la moti- 
lidad automatica, y se asociarian, segun Luria, a una «desautomatizacion de los 
actos motores complejos y la puesta en marcha de automatismos elementales». 
Son unilaterales y suelen estar confinadas a un pequefio territorio muscular. 
Los movimientos pierden asi su fluidez y aparecen entrecortados, sin destreza; 
pueden estar contaminados por «automatismos compulsivos» que se traducen 
por una repeticion del mismo movimiento (la dificultad para teclear puede con- 
ducir al mismo dedo a reiterar un movimiento, y dicha reiteraciOn puede obser- 
varse también en el dibujo): en los casos puros, este comportamiento con aire 
perseverativo no corresponde a un trastorno de la programacion que concierna 
a las lesiones prefrontales. Esta apraxia, todavia denominada inervatoria, po- 
dria estar relacionada con una pérdida de los «engramas o de las melodias ciné- 
ticas» (secuencias de encadenamiento de la activacién de las contracciones 
musculares necesarias para la armonia del movimiento), que obstaculizan la 
realizaciOn motora del acto y se observan con lesiones del area premotora (area 
6) heterolateral. 

Si las nociones de apraxia motora y de apraxia melocinética se confunden 
frecuentemente, Luria (1978) aisla otra variedad de apraxia motora relacionada 
con un trastorno «de /a base aferente del movimiento voluntario» y que deno- 
mina «apraxia aferente o cinestésica». También cercana a trastornos paréticos, 
pero indemne en los casos puros de todo déficit motor segmentario, esta rela- 
cionada con lesiones de las partes poscentrales (retrorrolandicas) del cértex 
sensoriomotor, pero no puede explicarse solamente por alteraciones sensitivas. 
Dicha apraxia se caracteriza por una pérdida de la selectividad de los movi- 
mientos que, en los dedos, se manifiesta por intensas dificultades para reprodu- 
cir posiciones elementales. Los dedos realizan movimientos mal diferenciados, 
casi atetoides, inadaptados al objetivo (p. ej., al tamafio del objeto que se quie- 
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re asir). El gesto es atin mas torpe al realizar la mimica de la utilizacion del ob- 
jeto o del util, en funcion de la pérdida de la influencia reguladora de la vista. 
Esta apraxia cinestésica se distingue de la apraxia melocinética en que esta ul- 
tima preserva los movimientos aislados; se distingue de la apraxia ideomotora 
en que esta ultima conserva los movimientos automatizados, lo que limita su 
repercusion en los gestos de la vida cotidiana. Los trastornos mas frecuentes se 
producen con lesiones del hemisferio dominante, pero se manifiestan con mas 
nitidez en la mano opuesta a la lesion (areas poscentrales 1, 2, 3, 5 y, sobre 
todo, area 7, area de asociacion sensitiva situada en el lobulo parietal superior). 


Hipotesis sobre la desorganizacion de los gestos 


La realizaci6n de un movimiento intencional supone, segun Liepmann, 
varias etapas: 

—La concepcion de un proyecto ideatorio necesita la representacion 
mental del acto que se desea realizar, ademas de la sucesi6n de gestos ne- 
cesarios para su ejecucion: éste es el papel del sensorium motorium (o del 
sensorium segtn la acepcion de Déjerine), cuya alteracion define la apraxia 
ideatoria 0 apraxia de concepcion. 

— La transmision de este proyecto se haria, bien directamente a la zona 
motora (Liepmann) o al motorium (segun la acepcion de Déjerine, v. fig. 
5.2), donde se activan los engramas cinéticos correspondientes al nivel de 
cada hemicuerpo, a las representaciones mentales del movimiento: es la in- 
capacidad de transmitir el proyecto ideatorio a las estructuras motoras in- 
feriores que definio la apraxia ideomotora, apraxia de transmision conce- 
bida como la dificultad de realizar los gestos sin embargo correctamente 
concebidos en un proyecto ideatorio. 

—La apraxia motora esta relacionada con una lesion del motorium (en 
sentido de Déjerine) o con sus conexiones con el centro motor, lo que indu- 
ce una desorganizacion de las actividades musculares elementales consti- 
tutivas del movimiento o de las melodias cinéticas: se trata, por lo tanto, de 
una apraxia de ejecucion o apraxia melocinética, Ultima etapa antes de la 
paresia o de la paralisis que son resultado de la lesién del centro motor. La 
apraxia melocinética también esta relacionada con una lesion del centro 
motor demasiado leve para inducir una paralisis. Luria distingue la apraxia 
cinestésica de la apraxia melocinética. 

Von Monakow, a quien debemos el concepto de diasquisis o desaferen- 
tacion, se opone a considerar los movimientos encerrados en centros locali- 
zados: el instinto (las necesidades vitales) suscita melodias cinéticas, cuya 
adquisicidn esta menos alterada cuando responden a deseos reales de mo- 
vimientos, y no a ordenes arbitrarias, y son de adquisicién antigua, por lo 
tanto, mejor arraigadas. De esta manera, se explicaria la persistencia de 
ciertos movimientos 0 posibilidad de su realizacién espontanea a lo largo 
de las apraxias. Ademas, las lesiones focales observadas son demasiado dis- 
pares para admitir su especificidad topografica y lo esencial resulta de la 
desactivacion (desaferenciacion, diasquisis) extendida, provocada por la le- 
sion focal. 

Seguin otras concepciones, donde encontramos ideas defendidas por 
Foix, Morlaas o Lhermitte, la fuente de la apraxia ideomotora reside en un 
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trastorno del tratamiento de las informaciones posturales y visoespaciales, 
cuya sintesis es necesaria para la puesta en marcha del movimiento, mien- 
tras que la apraxia ideatoria revela la pérdida del sentido de utilizacion de 
los objetos, incluso si éstos se denominan y se reconocen. Estas concep- 
ciones, defendidas en el primer cuarto de siglo, se dirigen hacia una con- 
cepcion multifactorial de la funcién semantica concebida, como la conver- 
gencia de recuerdos sensoriales multiples (visuales, tactiles, gustativos, 
olfatorios, cinestésicos), combinados con el impacto de la vida emocional y 
de la funcion lingUistica. La funcio6n semantica es, por lo tanto, una funcion 
abierta, que va mas alla de la denominacion y del reconocimiento visual, 
que no agota el saber sobre los objetos y que no dice nada 0, en todo caso, 
poco sobre la capacidad de los hombres para manipular. Asi, la apraxia idea- 
toria podria aparecer como expresion de un trastorno particular de la me- 
moria semantica que afectaria al saber hacer. 

También podria distinguirse una conceptualizacion de secuencias de ac- 
ciones (alteradas segun Hecaen, en la apraxia ideatoria), un sistema parti- 
cular de signos expresivos (lanzar un beso, decir adios, etc.), cuya altera- 
cién realizaria una variacidn de apraxia ideomotora, de la cual otra 
variante seria la representada por la alteracion de los gestos descriptivos y 
de las pantomimas. 

Heilman piensa que las representaciones motoras organizadas en el 
tiempo y en el espacio, que podemos Ilamar «praxiconos» o representacio- 
nes gestuales, se almacenan en el Idbulo parietal dominante y, a continua- 
cién, deben transcodificarse en un programa motor, gracias a conexiones 
con el area motora suplementaria, los nucleos grises centrales y el cortex 
motor (fig. 5.3). Las lesiones de estas zonas (excepto el cortex motor), asi 
como las lesiones de las conexiones entre esas zonas pueden inducir una 
apraxia ideomotora. De esta manera, podemos explicar que, en un apraxi- 
co, la preservacion de la capacidad para reconocer el caracter correcto o in- 
correcto de un gesto aprendido depende de la integridad de los «praxico- 
nos» y permitiria distinguir las apraxias parietales de las apraxias con otras 
localizaciones. Heilman ha dividido los «praxiconos» en dos tipos: de entra- 
da, que permiten el reconocimiento de los gestos, y de salida, que facilitan 
su ejecucion: asi, se ha observado un apraxico bajo imitacion, capaz de re- 
conocer los gestos (lo que sugeriria la integridad de los praxiconos de en- 
trada y la localizacion de la lesion entre los praxiconos de entrada y de sali- 
da), la preservacion de los gestos por mimica bajo orden, lo que sugeriria 
que los «praxiconos» de salida estaban intactos y activados por el lenguaje 
(fig. 5.4). Ademas, al igual que en la afasia, la cual puede alterar la com- 
prension respetando la repeticion, la incapacidad de reconocer los gestos 
mimados (pantomimagnosia) puede coexistir con la preservacion de la imi- 
tacion de gestos. En los afasicos, la pantomimagnosia se asocia frecuente- 
mente con un trastorno de la comprension de la lectura: la comprension de 
los gestos podria representar el estadio prelingtistico de la comprension 
de textos (Varney). 

En cuanto a la apraxia ideatoria, ésta puede revelarse de una desorgani- 
zacion de un plan ideatorio alterando la secuencia de una serie de actos 
elementales, y se observa facilmente en la demencia de Alzheimer o en la 
confusi6n. También puede tratarse de una apraxia conceptual en relacion 
con la manipulacion de los objetos (ver anteriormente). 
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Gesto solicitado por 


Orden verbal Tocar 0 ver Vision de un gesto 
un objeto para imitar 
v 
Entrada auditivo-verbal Entrada visual Entrada visual 
o tactil 
Vv Vv Vv 
Analisis auditivo Analisis tactil Anilisis visual 
: Vv v 
Sistema de Repertorio gestual 
reconocimiento +————»| de entrada 
de los objetos 
Vv Vv Vv 
Léxico |, | Sistema semantico Repertorio gestual 
: de la accion de salida 
v 
Centro de 
programas 
motores 
Vv 
Centros premotores 
y motores 
v 
Gesto 


Fig. 5.3. Modelo (simplificado) propuesto por Rothi et al. para explicar la produccion de 
los gestos. El repertorio de los gestos se llama «praxiconos». El centro de los pro- 
gramas motores permite la transcodificacién de las representaciones gestuales (v. 
fig. 5.4). 


APRAXIA CONSTRUCTIVA 


La apraxia constructiva designa la alteracion de otra capacidad humana, la de 
construir, es decir, de juntar elementos en dos o tres planos del espacio. El 
hombre que dibuja al nifio, el dibujo de un jardin o el esbozo de un detalle ar- 
quitectdnico, la construccién de maquetas o de moradas, entre otros miles de 
ejemplos, necesitan el despliegue de una competencia constructiva que asocia 
el manejo de datos visoperceptivos y visoespaciales, ordenados en un proyecto 
que se crea gracias a la actividad motora: Kleist hablaba asi de las asociaciones 
cinesteso-dpticas. 

La puesta en evidencia de una apraxia constructiva se realiza pidiendo al su- 
jeto, bajo orden e imitacién, que dibuje un cuadrado, un cubo, una casa o una 
bicicleta. También podemos ayudarnos de bastones o cerillas o de la realiza- 
cién de un puzle, asi como del test de praxias tridimensionales de Benton (figs. 
5.5 y 5.6). 

La apraxia constructiva refleja una lesion parietal que puede afectar a uno u 
otro hemisferio: la distincion de la literalidad de la lesidn no es evidente, inclu- 
so si fuese l6gico considerar que las apraxias constructivas derechas deberian 
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Presentacién tactil 
de un objeto 


Orden verbal ae 


Imitacin 
Presentacion visual ———________> 


Fig. 5.4. Esquema de la apraxia ideomotora (modificado de Heilman). APM, area pre- 
motora (cortex motor asociativo y, en particular, area motora suplementaria, lugar 
de transcodificacién de los praxiconos en programas motores); AVA, area visual 
asociativa; Aw, area de Wernicke; CC, cuerpo calloso; CM, cértex motor; CS, cér- 
tex somestésico; D, hemisferio cerebral derecho; FA, fasciculo arqueado que permi- 
te las conexiones entre las areas parietales y el APM; GA y GM, giro angular y giro 
supramarginal (lugares del almacenamiento de las representaciones gestuales o de 
los praxiconos); |, hemisferio cerebral izquierdo; SR, sistema de reconocimiento tac- 
til de los objetos. Una lesion parietal induce una apraxia ideomotora que altera con- 
juntamente la realizacion y la comprensién de los gestos, por destruccién del reper- 
torio de las representaciones gestuales. Una lesidn de FA induce una apraxia 
ideomotora que respeta la comprension de los gestos, y los «praxiconos». Una le- 
sidn corticosubcortical de las areas motora y premotora izquierdas (produciendo 
una hemiplejia derecha con afasia de Broca) entrafa una apraxia ideomotora iz- 
quierda (apraxia simpatica) por lesion de las fibras callosas en su origen. Una lesion 
del CC ocasiona una apraxia ideomotora izquierda por déficit de la transferencia in- 
terhemisférica entre la APM izquierda y la APM derecha, entre el APM izquierdo y 
el APM derecho, al igual que una lesién de la sustancia blanca del I6bulo frontal de- 
recho (destruyendo las fibras callosas en su emergencia) o del APM derecho. 


asociarse a trastornos visoespaciales propios de las lesiones del hemisferio de- 
recho. De esta manera, una apraxia constructiva, durante la cual existe una am- 
putacion de una mitad (habitualmente la mitad izquierda del dibujo), es el pro- 
ducto de una lesién del hemisferio menor (habitualmente del hemisferio 
derecho). El fendmeno de enlace al modelo, que conduce al enfermo a inscribir 
su dibujo en el interior del del examinador (closing in), es una manifestacion de 
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Fig. 5.5. Apraxia constructiva. Intento de copia con fendmeno («closing in») de union al 
modelo. 


lesiones del hemisferio izquierdo. La existencia de un modelo o la ayuda a tra- 
vés de marcas (como unos puntos en la cima del cubo) pueden mejorar los re- 
sultados de los pacientes con lesién en el hemisferio izquierdo. La lateraliza- 
cin a la izquierda de la lesién es compatible con la preservaci6n de ciertas 
capacidades de aprendizaje. También se ha querido oponer las apraxias «idea- 
torias» a las lesiones izquierdas, que experimentaban esencialmente un trastor- 
no de la programacion, mientras que las apraxias por lesion derecha se revela- 
ban a partir de una desorganizacion espacial. 


Modelo 
Realizacién 


Fig. 5.6. Apraxia constructiva (lesion parietal del hemisferio izquierdo) (de R. Gil, Neuro- 
logie pour le praticien, Simep, Paris, 1989). 
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APRAXIA DEL VESTIDO ___ 


La apraxia del vestido es un trastorno singular que aparece, como lo habia se- 
fialado Pierre Marie y posteriormente Brain, en ausencia de apraxia ideatoria o 
ideomotora: se trata, por lo tanto, de un tipo particular de apraxia reflexiva 
(puesto que el cuerpo es el objeto), pero que concierne solamente a la actividad 
del vestido, de la cual sabemos el lugar que ocupa desde el nacimiento hasta la 
muerte en la mayoria de los grupos culturales de la humanidad. Decir que «el 
habito no hace al monje» testimonia la funcién de identidad del vestido y la 
mezcla de destreza automatizada y de creacion que constituye este conjunto de 
gestos que acompafia cotidianamente la vida de los seres humanos. La region 
posterior del hemisferio derecho es el lugar de convergencia de las informacio- 
nes visuales, espaciales y motivacionales necesarias para el despliegue de esta 
actividad: el sujeto que tiene una lesién en esta regidn contempla enigmatica- 
mente su vestido, lo gira y lo vuelve a girar, puede ponerse, a fuerza de ensayos 
y de errores, una de las mangas en uno u otro brazo, para renunciar finalmente 
a ponerse la otra manga que cuelga en su espalda, como un problema que se ha 
convertido en irresoluble (fig. 5.7). Ponerse un pantalon, los zapatos o confec- 


Fig. 5.7. Apraxia del vestido. 
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cionar el nudo de una corbata ofrecen los mismos obstaculos; el orden de las 
prendas no esta ya conceptualizado y el enfermo, frente a su ropa, llega a ves- 
tirse con un atavio tristemente burlesco. En casos leves, su puesta en evidencia 
necesita que la ropa se presente al enfermo de manera inhabitual (p. ej., dando- 
le la vuelta a una de las piernas del pantalon o a una de las mangas de la chaque- 
ta). La apraxia del vestido se asocia frecuentemente a una apraxia constructiva. 
También puede asociarse a una hemiasomatognosia: podemos considerar que 
guarda su identidad semioldgica, cuando afecta al acto de vestir del cuerpo en 
su totalidad. Probablemente, se trata solo de un modo particular de la hemiaso- 
matognosia, cuando el cuerpo izquierdo se ignora por el hecho de que éste esta 
cubierto por la sabana 0 una ropa. La apraxia del vestido es frecuente en la en- 
fermedad de Alzheimer. 


APRAXIA DE LA MARCHA 


La apraxia de la marcha designa, en un enfermo no parético, la incapacidad de 
disponer convenientemente de sus miembros inferiores: el sujeto ya no puede 
avanzar sus miembros inferiores alternativamente, 0 lo hace de manera rudi- 
mentaria con una tendencia a la retropulsion. Este trastorno también recibe el 
nombre de ataxia frontal, y puede observarse no solamente en los tumores fron- 
tales o frontocallosos, sino también en las hidrocefalias 0 en personas ancianas 
y dementes. Por otra parte, la distincién puede ser semioldgicamente dificil 
entre las alteraciones que afectan a la programacion motora de un objeto idea- 
torio tipicamente preservado y un trastorno de la motilidad automatica, como 
ocurre en las alteraciones de la marcha y del equilibrio observadas en el parkin- 
soniano. 

La apraxia de la marcha permite evocar también otros dos tipos de apraxias. 
La apraxia ideomotora de los miembros inferiores (hacer el gesto de golpear 
un baloén, dibujar un ocho con el pie que esta levantado por encima de los pies 
de la cama) puede acompafiar a una apraxia ideomotora uni 0 bilateral de los 
miembros superiores. La apraxia truncopedal afecta a los movimientos axiales 
y bilaterales del cuerpo: girarse en la cama, acostarse, y como maniobra de exa- 
men, realizar la «posicion del boxeador». La autonomia de esta apraxia esta en 
discusién: algunos piensan que acompafia siempre a una apraxia ideomotora 
por lesion del hemisferio dominante para el lenguaje. 


APRAXIA BUCOFACIAL 


La apraxia bucofacial acompajfia facilmente a la suspension del lenguaje del 
anartrico y del afasico global o a la desintegracién fonética del afasico de Bro- 
ca. En efecto, es sorprendente constatar que los musculos que compiten en la 
realizacion de la expresiOn verbal (boca, lengua, carrillos, respiracidn) se vean 
en la imposibilidad de generar voluntariamente movimientos con fin no lin- 
gliistico, mientras que esos movimientos se preservan cuando aparecen de ma- 
nera automatica. De este modo, bajo orden verbal o bajo imitacidon, intentamos 
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pedir al enfermo que saque la lengua, muestre los dientes, frunza o se chupe los 
labios o chasquee la lengua; la parte superior de la cara y, sobre todo, los movi- 
mientos de los parpados, suelen estar respetados. Estas alteraciones presentan 
alguna analogia con el componente apraxico de los trastornos de la realizacion 
fonética. No obstante, una apraxia bucofacial puede, aunque raramente, apare- 
cer durante una afasia de conducci6on o de Wernicke. La apraxia bucofacial se 
asocia frecuentemente a una apraxia ideomotora, mas que a una apraxia ideato- 
ria. La apraxia unilateral cinética de imantacién se acompafia siempre, segun 
Hecaen, de una apraxia bucofacial. 


APRAXIAS PALPEBRALES 


Las apraxias palpebrales pueden concernir al cierre 0 a la apertura de los ojos. 

Una incapacidad para cerrar los ojos con persistencia del reflejo de la cér- 
nea, del reflejo cocleopalpebral e incluso del reflejo de defensa puede testimo- 
niar una pardalisis supranuclear como una apraxia del cierre de los ojos. Una 
abolicion del fendmeno de Bell (desviacion hacia arriba de los ojos durante su 
cierre) y una paresia de las sacudidas (movimientos oculares rapidos que per- 
miten dirigir la mirada hacia objetivos sucesivos) que induce un espasmo de fi- 
jacion son argumentos a favor de una paralisis supranuclear que acompafia a 
lesiones severas de las neuronas del cértex motor tanto en infartos biopercula- 
res, como en la esclerosis lateral amiotrofica 0 como en la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jacob. En las apraxias debe respetarse la frecuencia de los parpa- 
deos palpebrales espontaneos, asi como la motilidad facial espontanea; tales 
hechos podrian observarse en las lesiones del giro supramarginal del hemisfe- 
rio dominante, al igual que en el lébulo frontal y en ciertas apraxias del de- 
sarrollo asociadas a un retraso mental. Las apraxias frontales podrian parecerse 
a las apraxias cinéticas y manifestar una incapacidad de inhibir la apertura de 
los ojos, provocada por las estimulaciones visuales. 

La apraxia de la apertura de los ojos aparece en ausencia de blefarospasmos 
y se acompaiia, en las tentativas de la apertura de los ojos, de una contraccién 
de los musculos frontales. Este trastorno puede observarse en afecciones del 
sistema extrapiramidal: corea de Huntington, sindrome de Shy-Drager, parali- 
sis supranuclear progresiva, enfermedad de Parkinson. Por lo tanto, ise trata de 
una apraxia o de un trastorno motor que podria interpretarse como una acinesia 
de la apertura palpebral, o como una inhibicion involuntaria de los musculos 
que levantan los parpados? No obstante, esta misma incapacidad para abrir los 
ojos también ha podido observarse en lesiones corticales bilaterales 0 sdlo del 
hemisferio derecho y, en particular, del lobulo parietal. 

Todavia existe el problema de saber si es posible reducir la apraxia de la 
apertura y del cierre de los ojos a una disociacion automatico-voluntaria de los 
movimientos palpebrales que altera la iniciacion voluntaria del movimiento de 
los parpados. El término de apraxias de apertura y cierre de ojos reagrupa tras- 
tornos compuestos tanto de aspectos motores como apraxicos. 
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MANO(S) EXTRANA(S) 


El concepto de mano extrana retne hechos dispares. Ademas de la mano extra- 
fia por «asomatognosia» (v. cap. 10), pueden individualizarse varios trastornos. 
La dispraxia diagonistica, descrita después de la seccién del cuerpo calloso 
por Akelaitis, designa un comportamiento conflictivo intermanual, caracteriza- 
do por movimientos de una mano que realizan la accion inversa, de lo que es 0 
debe ser hecho por la otra mano. Por lo tanto, existe un «conflicto» entre el acto 
que el sujeto quiere hacer y el acto que realiza al mismo tiempo una mano, fre- 
cuentemente la izquierda: asi, la mano izquierda pone en el mostrador del pa- 
nadero el pan que el sujeto acababa de coger con la mano derecha; también, por 
ejemplo, el sujeto que tiene sed y desea beber, Ilena un vaso con su mano dere- 
cha y después la otra mano lo toma y lo vacia. Este comportamiento traduce 
una alteracion de la transferencia interhemisférica por seccién callosa, lo que 
entrafia una ignorancia de un hemicuerpo en relacion con el otro. 

El signo de la mano extrania ha sido descrito por Brion y Jedynak para desig- 
nar la incapacidad del paciente para reconocer una de sus manos, cuando se si- 
tua en la otra mano fuera del control de la vista. (De esta manera, cuando se le 
pidio que se vistiese, un paciente se agarré una mano con la otra, detras de la 
espalda, y dijo al examinador: «jDeje mi mano, impide que me vista!»). El su- 
jeto decia que tenia una mano, pero no la reconocia como suya. Observado con 
lesiones callosas, este signo testimonia ademas la ignorancia y la extrafieza de 
un hemicuerpo en relacion con el otro, con motivo de una desconexion interhe- 
misférica. Mas tarde, el signo de la mano extrafia ha designado la tendencia irre- 
frenable de una mano a explorar el contexto buscando a tientas, cogiendo, aga- 
rrando, manipulando los objetos encontrados. Cuando se le Ilama la atencion al 
sujeto sobre su comportamiento manual, éste declara que es involuntario, que 
la mano reacciona por ella misma y puede existir una personificacion de la 
mano, de la cual el sujeto puede hablar como de un nifio. La mano afectada sue- 
le ser la dominante. Las lesiones afectan a la parte anterior del cuerpo calloso y 
a la region frontal, incluyendo el area motora suplementaria, la parte anterior 
del giro cingular y el cértex prefrontal medial. Segtin la concepcion de Gold- 
berg, el cortex premotor lateral orientado hacia el mundo exterior se libera de 
la influencia inhibidora del area motora suplementaria homolateral (ASM) 
lesionada y de la ASM heterolateral desconectada por lesion callosa. El com- 
portamiento de la mano puede calificarse de caprichoso, puede recordar a la 
apraxia de imantacién de Denny-Brown o puede realizar una utilizacion com- 
pulsiva de los objetos, formando parte del cuadro del sindrome de dependencia 
al contexto descrito por Lhermitte (v. cap. 13). Es posible la asociacién con un 
grasping. 

El concepto de la mano extrajfia se ha extendido a la desaferentacion sensiti- 
va de una mano ataxica e inanimada de movimientos anormales. La degenera- 
cidn corticobasal puede provocar una mano extrafia con movimientos anorma- 
les, ya sean de tipo postural o mas elaborados para relacionarlos con la lesion 
parietal y frontal (en particular, el area motora suplementaria). 
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| ACALCULIAS 


«La brisa de la falsedad no atafie de ningun modo al nimero; 
pues la falsedad combate y odia su naturaleza, 

mientras que la verdad es propia y connatural al numero.» 
Philolaos 


Los numeros estan hechos de cifras recopiladas en un /éxico (doce, 12), unidos 
entre si por unas reg/as sintdcticas (trescientos veintiuno, 321), que se benefi- 
cian, tanto en su comprension como en su produccion, de varios tipos de signi- 
ficantes (o notaciones) de las cuales se utilizan esencialmente dos: la notacion 
verbal, utilizada oralmente y por escrito, y la notacion drabe, utilizada por es- 
crito. Estos dos tipos de notaciones se benefician de una transcodificacion mu- 
tual que permite pasar de un sistema al otro. Los nimeros permiten calculos 
expresados bajo forma de signos aritméticos, que pueden ser nombrados (mul- 
tiplicar), leidos o escritos verbalmente (menos, mas, etc.) o simbolicamente (-, 
+, =, etc.), permitiendo realizar las cuatro operaciones basicas. Estas operacio- 
nes pueden efectuarse mentalmente y por escrito, utilizando una disposicion 
espacial rigurosa como la alineacion secuencial desde la derecha hacia la iz- 
quierda de unidades, decenas, centenas, etc., junto a un alineamiento vertical 
de cada clase lexical numérica, por ejemplo, con la adicion. 

Una acalculia 0 una discalculia pueden, por lo tanto, proceder de mecanis- 
mos multiples, incluso compuestos. La clasificacién propuesta por Hecaen er 
al. (1961) puede proporcionarnos la matriz de las situaciones encontradas en 
clinica y que conducen a distinguir: 


— Acalculias en relacion con los trastornos de la lectura y de la escritura de 
los numeros, relacionados o no con una alexia o una agrafia verbales, a veces 
denominadas acalculias afasicas. 

— Acalculias espaciales. 

— Trastornos del calculo en si mismo o anaritmética, estas Ultimas en posible 
correspondencia con la acalculia primaria segtin la acepcion de Berger (1926), 
opuestas a las acalculias secundarias con trastornos del lenguaje, de la memo- 
ria, de la atencion o de otras alteraciones cognoscitivas. 


ACALCULIAS AFASICAS Y DEFICIT DE 
COMPRENSION Y PRODUCCION ORAL 
DE NUMEROS 


Alexias y agrafias para cifras y numeros 


88 


La incapacidad para leer y escribir los nimeros acompafia con frecuencia, pero 
no constantemente, a una afasia y puede asociarse a una apraxia ideatoria o 
ideomotora, a trastornos visoconstructivos, a una alexia para las palabras y las 
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letras, y a una agrafia. Pero son posibles disociaciones entre la lectura y la es- 
critura de las cifras, por un lado, y de las letras y de las palabras, por otro. Asi, 
podemos observar una incapacidad selectiva de la comprension escrita de los 
numeros, tanto en notacion verbal como en notacién arabe, contrastando con 
una comprension normal de las palabras escritas. De igual modo, se ha podido 
observar una agrafia para las palabras y las letras coexistentes con una preser- 
vacion de la escritura de las cifras y de los nimeros. Si la mayoria de las alexias 
y de las agrafias son mixtas (letras, nombres), también podemos observar ale- 
xias verbales aisladas, alexias numerales aisladas, agrafias verbales aisladas y 
agrafias aisladas para los numeros. 

La alexia de los nimeros puede ser global o afectar a las cifras aisladas (lo 
que puede considerarse comparable a la alexia literal) o incluso también a los 
numeros con pérdida del significado de la posicién de las cifras, omisi6n e in- 
version. De igual modo, podemos distinguir una agrafia para las cifras aisla- 
das y una agrafia para los nimeros (fig. 6.1). La alexia y la agrafia para las ci- 
fras podrian corresponder a una lesién léxica, mientras que la alexia y la 
agrafia para los numeros podrian corresponder a una lesi6n de los procesos sin- 
tacticos numéricos que permitan la combinacion de las cifras en nimeros. Pero 
se han observado otras disociaciones: 


— Alteracion de la comprension de los numeros escritos en notacion verbal 
(«entre las cifras siguientes, ¢cudal es la mayor, trescientos cuarenta y ocho o 
doscientos cincuenta y nueve?»), que contrasta con la preservacion de la com- 
prension de los numeros escritos en notacion arabe (348 y 259). 

— Alteracioén de la comprension de los signos aritméticos escritos, que con- 
trasta con la preservacion de la comprensi6n de los nimeros escritos, sea cual 
sea el sistema de notacion, observandose también el mismo contraste en escri- 
tura y en denominacion (en dos pacientes con una afasia amnésica y de conduc- 
cion). 


Fig. 6.1. Multiplicacién ejecutada por un enfermo agrafico para los numeros. Podemos 


observar que la disposicién espacial de la multiplicacidn esta preservada (de H. He- 
caen, Rev Neurol, 1961; 105 (2):85-103). 
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Las lesiones observadas en las alexias y en las agrafias para las cifras y los 
numeros afectan mas bien al hemisferio izquierdo: en caso de asociacion a una 
afasia, las lesiones pueden extenderse, pero la alexia y la agrafia para los nime- 
ros parecen relacionarse selectivamente con lesiones del l6bulo parietal y, en 
particular, del giro angular izquierdo, aunque es posible una lesion asociada al 
ldbulo parietal derecho. 


Trastornos de comprension y produccion oral de numeros 


La comprension oral de los nimeros puede estar deteriorada (con un fracaso en 
las comparaciones de numeros presentados verbalmente), mientras que los nu- 
meros escritos en cifras arabes pueden compararse facilmente y con ausencia 
de trastornos de la comprensi6n general. 

La produccion de los numeros puede alterarse en la lectura (alexia), en la es- 
critura (agrafia), pero también oralmente, con afasias fluentes, sustituciones 
de nimeros por otros que deben considerarse como parafasias: los resultados 
de los sujetos en el calculo estan alterados, mientras que las capacidades de 
calculo estan preservadas intrinsecamente. Asi ocurriria con un paciente en el 
que la lectura de los numeros en cifras arabes estaba preservada y que, frente 
al problema escrito «4 + 5», escribia «5», decia «8», pero en eleccién multiple, 
indicaba la respuesta correcta: «9». El estudio de la transcodificacién de los 
numeros (del cddigo arabe al cédigo verbal e inversamente) ha podido mostrar 
que los errores de las afasias de Broca evocan un déficit morfosintactico (con 
desorden de las clases léxicas: trece — 3; 15 — 50), mientras que en la afasia 
de Wernicke los errores se encuentran en el cuadro de la misma clase léxica 
(doce + 11). 


ACALCULIAS ESPACIALES 


Se caracterizan por el trastorno del posicionamiento espacial de los nimeros, 
que el sujeto escribe antes de realizar el calculo que se le pide, mientras que el 
principio en si mismo del calculo se conserva, como lo testimonia la preserva- 
cién habitual del calculo mental. Los errores no dependen ni del tipo de calcu- 
lo, ni de su complejidad. La acalculia espacial es frecuente (dos veces sobre 
tres, segtuin Hecaen y cols.) asociada a una agnosia espacial unilateral izquierda 
y, por lo tanto, es licito pensar que los errores provienen de la omision de la 
parte izquierda de los nimeros y de las operaciones aritméticas. El problema es 
saber si todas las acalculias espaciales se deben a una heminegligencia o exis- 
ten trastornos espaciales especificos para el calculo. También nos falta sefialar 
que las acalculias espaciales pueden asociarse a alteraciones visoconstructivas, 
auna apraxia del vestido, a agnosias espaciales (en particular, a una planotopo- 
cinesia), a una dislexia de tipo espacial, o a una hemiasomatognosia. La exis- 
tencia de disociaciones entre esos trastornos y las acalculias espaciales muestra 
que es dificil considerar esas acalculias como una simple consecuencia de los 
trastornos asociados. Las lesiones afectan a las regiones posrolandicas (en par- 
ticular, parietooccipitales) del hemisferio derecho, pero también se han podido 
observar lesiones bihemisféricas. 
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Tabla 6.1. Plan del examen de las capacidades de calculo 


Previamente al examen del calculo, es necesario determinar si existe o no una 
afasia (con o sin trastorno de la comprension, con o sin parafasias en el lenguaje 
escrito y oral) o una apraxia constructiva, una agnosia espacial unilateral o una 
planotocinesia con un sindrome demencial. 


1) Lectura en voz alta (B21, B22) asociada al estudio de la comprension escrita 
(A11, A12) de las cifras y numeros en notaciones verbal y arabe pidiendo que diga, 
entre dos pares de cifras, cual de las dos cifras es la mas grande y haciendo 
designar las cifras y los numeros presentados visualmente. 

Pedirle que lea: 7, 9; 28, 31; cincuenta y nueve, veintitrés; 702, 943. 

Preguntar en cada uno de los pares, cual es el mas grande. Si es necesario, hacer en 
cada uno de los pares una prueba de designacion oral. 


2) Estudio de la comprension auditivoverbal (A21) de las cifras y numeros dichos al 
paciente, preguntandole, ante varios pares de cifras, cual es el mas grande (3 y 9; 
37 y 29; 71 y 68; 302 y 179). 


3) Repeticion de cifras y numeros (B21). 


4) Escritura en notacion verbal y arabe de cifras y numeros dictados y copiados 
(B111, B112, B121, B122). Intentar distinguir los errores lexicales (ejemplo: 72, 27) y 
los errores sintacticos (ejemplo: 12, 702). 


5) Pedir al sujeto que lea y escriba los signos de las operaciones basicas bajo forma 
verbal (mas, menos, etc.) y bajo forma simbdlica (+, -, etc.) y explicarlos (A22, B13, 
B23). 


6) Transformacion de la notacion arabe en notacion verbal y a la inversa (c) (p. éj., 
€8?¢é12?, <treinta y dos?, ¢siete?). 


7) Evaluacion del sistema semantico de la representacion de los numeros pidiendo 
que realice al lado de las cifras el numero de puntos correspondientes (p. ej., 
ee ). 


8) Calculo mental y escrito para las cuatro operaciones basicas. Apreciar la rapidez 
de calculo. Intentar analizar los errores (gel déficit de ciertas operaciones es 
selectivo 0 global?, gla disposicion espacial es correcta?, glos procedimientos del 
calculo estan preservados para las «que se llevan» y la alineacion de cifras con los 
desplazamientos necesarios?, {las tablas de multiplicaci6n se conocen o estan 
olvidadas o memorizadas pero mal aplicadas?). 


9) Hacer operaciones en serie (nUmeros obtenidos restando 7 cada vez, a partir del 
numero 700). Evaluar el span verbal y la resolucién de problemas aritméticos como 
los propuestos en la WAIS. 


Las indicaciones compuestas de una letra seguida de dos o tres cifras (p. ej., B21) nos remiten a la 
figura 6.3, donde se especifican las etapas para el examen de las capacidades de calculo. 


ANARITMETICA 


La anaritmética o acalculia primaria designa las alteraciones que afectan a la 
puesta en marcha de las operaciones aritméticas: memorizacion de los hechos 
aritméticos (tablas, en particular, de multiplicacion), utilizacién de cantidades 
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«que se llevam» y otros procedimientos de calculo. La anaritmética puede aso- 
ciarse a una afasia, a un déficit visoconstructivo, a un déficit cognoscitivo glo- 
bal, a una alexia verbal 0 a una indistincién derecha-izquierda. 

El déficit del calculo puede ser selectivo con preservacion de las capacida- 
des de recuerdo y de empleo de los procedimientos de calculo, contrastando 
con un gran enlentecimiento para realizar las operaciones aritméticas. La ana- 
ritmética puede afectar de manera disociada a ciertas capacidades de calculo: 
alteracion de las capacidades de multiplicacion y de division, con preserva- 
cion de la adicion y de la sustraccién; lesién selectiva de la utilizacion de las 
«que te llevas» 0 incapacidad de realizacion de las multiplicaciones con varias 
cifras, con ausencia del desplazamiento de una columna hacia la izquierda de 
cada resultado intermediario; incapacidad para hacer sumas escritas con pre- 
servacion de la sustraccién y, en el mismo enfermo, integridad del calculo 
mental. Las diferentes variedades de anaritmética coexisten en general con le- 
siones del hemisferio izquierdo, parietotemporal o parietooccipital, y la impli- 
cacion del giro angular parece desempefiar un papel esencial. La acalculia del 
sindrome de Gerstmann se ha podido describir como una anaritmética, 0 como 
una acalculia espacial (v. pag. 60), pero ese sindrome es un conjunto com- 
puesto y no una entidad clinica (de ahi que Benton la considerara como una 
«ficcidm»). En todo caso, la acalculia no comporta en ese sindrome ninguna 
especificidad, puesto que una anaritmética también puede deberse a alteracio- 
nes visoconstructivas asociadas, o puede ser de tipo agrafoaléxico. Las lesio- 
nes frontales preservan, en general, las operaciones elementales, pero alteran 
las operaciones complejas y la resolucion de problemas, asi como las opera- 
ciones en serie (restar de 7 en 7 a partir de 100; Luria, 1978), pero no se trata 
de trastornos especificos del calculo (v. cap. 13). No obstante, lesiones que 
afectan a Fl y F2 pueden inducir una acalculia asociada a una agrafia: la agra- 
fia, en el caso de Toghi y cols., respetaba la escritura de los numeros, y la acal- 
culia era una anaritmética con una incapacidad selectiva para las multiplica- 
ciones y las divisiones, relacionadas con las dificultades de recordar las tablas 
y posteriormente aplicarlas. 

Entre los modelos cognoscitivos propuestos para explicar las acalculias 
(fig. 6.2), McCloskey (1987) postula una organizacion en tres sistemas, de los 
cuales dos son el sistema de comprension de numeros (en notacion arabe y 
verbal) y el sistema de produccion de los numeros (en notacion arabe y ver- 
bal). Cada sistema de notacion comporta un almacén léxico (3, 2, etc.) y las 

reglas sintacticas que permiten combinarlas (23, treinta y dos, etc.). La nota- 
cidn arabe se escribe y la notacion verbal es, a la vez, escrita y oral. Nos falta 
el sistema de calculo, que contiene las herramientas necesarias para la inter- 
pretacion de los simbolos matematicos, para la recuperacion en memoria de 
los hechos aritméticos (tablas en particular de multiplicacidn), y para la puesta 
en marcha de los procedimientos de calculo. Estos tres sistemas estan unidos 
por el sistema semdntico de la representacion de los numeros (fig. 6.3). La 
existencia de una disociacion entre el calculo mental y el calculo escrito po- 
dria sugerir (McNeil y cols., 1994) que en el interior del sistema de calculo 
existen dos subsistemas, uno visual para el calculo escrito, notacién arabe, y 
un calculador verbal, mientras que un canal independiente permitiria la trans- 
codificacién de los nimeros de una notacion a otra. Por otra parte, como se ha 
constatado en un enfermo afasico y acalctlico una preservaci6n de las aproxi- 
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Fig. 6.2. Modelo de la organizacion del calculo, segun McCloskey. McNeil y Warrington 


proponen un doble sistema de calculo, visual y verbal. Junto a este sistema de cal- 
culo podria tener lugar una conversién analdgica permitiendo, por la estimacién de 
las cantidades, un segundo modo de calculo: el calculo aproximativo. La transcodi- 
ficacidn numérica del codigo arabe al codigo verbal podria efectuarse atendiendo a 
unas reglas sintacticas (codificacidn asemantica del modelo de Deloche y Seron), o 
después de la articulacidn sobre una representacidn semantica. También podemos 
pensar que los signos de las operaciones deben encontrarse en un sistema de com- 
prension distinto antes de aplicarse a nivel del calculo. 


maciones («2 + 2 = 5» se aceptaba como exacto, pero errores mas raros, por 
ejemplo «2 + 2 = 9», se rechazaban), Dehaene y Cohen (1991) han postulado 
dos sistemas de calculo mental: uno para el calculo exacto, que necesita el tra- 
tamiento de las representaciones simbdlicas de las cifras y que permite el cal- 
culo exacto, y otro, para la manipulacion de magnitudes numéricas aproxima- 
tivas bajo forma analégica. Asi podria explicarse, en lesiones izquierdas 
masivas, la preservacion de capacidades limitadas de calculo (la intuicién ma- 
tematica) del hemisferio derecho. 

Por ultimo, algunos consideran que las acalculias no existen en forma de 
trastornos especificos del calculo, sino que son la consecuencia de alteraciones 
asociadas, ya se trate de alteraciones instrumentales (afasia, agnosias espacia- 
les, apraxia constructiva) o de un deterioro intelectual global. 
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Fig. 6.3. Esquema de las etapas del examen de! cdlculo (v. tabla 6.1). NA, notacién ara- 
be; NV, notacion verbal. 
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4 CEGUERA CORTICAL 


Y AGNOSIAS VISUALES 


«Nuestro conocimiento procede de dos fuentes, de las cuales la primera es la 
capacidad de recibir representaciones... y la segunda, la facultad de conocer un 
objeto por medio de esas representaciones... Intuicion y conceptos, tales son, por 
tanto, los elementos de todo nuestro conocimiento... Sin la sensibilidad, ninguin 
objeto nos seria dado, sin el entendimiento, ninguno seria pensado.» 

Kant 


CEGUERA CORTICAL 


La ceguera cortical designa la abolicion de la visién en relacion con una des- 
truccion del cortex visual occipital (areas estriadas que ocupan el sillon calcari- 
no y la cara interna del lobulo occipital) y, mas generalmente, las conexiones 
geniculocalcarinas o radiaciones dpticas, lo que ha hecho proponer el término, 
poco utilizado, de ceguera cerebral. Asi definida, la ceguera cortical debe dis- 
tinguirse de: 


— La doble hemianopsia, que respeta la visi6n macular y, por lo tanto, la vi- 
sion central; el enfermo ve a través «de un cafidn de fusil». Sin embargo, una 
doble hemianopsia puede preceder o seguir a una ceguera cortical. 

— La ceguera psiquica de Munk, en \a que no desaparece la sensacion visual 
y que ahora se denomina agnosia visual (v. mas adelante). 

— La ceguera histérica, que deja al paciente indiferente, pero no anosognési- 
co, y en la cual es posible provocar un reflejo de parpadeo a la amenaza, cuyo 
diagnostico puede ser dificil. 

— La ceguera simulada (dentro del cuadro de un sindrome de Munchausen). 


Descripcion semioldgica 


96 


La ceguera cortical (la mas frecuente debida a un infarto bioccipital) puede ins- 
talarse repentinamente o de manera intermitente, después de una hemianopsia 
unilateral o de entrada bilateral. Se trata de una ceguera «verdadera», total o 
importante que puede dejar una vaga percepcion de la luz o del movimiento. 
Esta ceguera no se acompafia de ninguna anomalia del fondo de ojos y los re- 
flejos fotomotores estan conservados, mientras que el reflejo del parpadeo a la 
amenaza esta abolido; la capacidad de evocar imagenes visuales puede desapa- 
recer; cuando persiste, los colores estan ausentes como en los suefios. Esta ce- 
guera se acompafia frecuentemente de anosognosia (sindrome de Anton), el en- 
fermo rechaza admitir que es ciego, incluso si se golpea caminando con 
obstaculos; la anosognosia a veces puede reducirse a una indiferencia 0 a una 
apreciacion parcial de la importancia del déficit visual. La realidad de este des- 
conocimiento de la ceguera se ha discutido: pueden existir alucinaciones visua- 
les simples 0 elaboradas que explicarian la negacion de la ceguera; por otra 
parte, puede asociarse una amnesia anterdgrada a la ceguera. Por lo tanto, el 
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hecho de ser ciego no puede memorizarse y, a veces, existe también una confa- 
bulacién visual que reemplaza la percepcion ausente por recuerdos visuales. 
Pero la anosognosia puede no reducirse a esas explicaciones. La ceguera corti- 
cal raramente esta aislada. Puede acompafiarse de confusién mental, de deso- 
rientacion espacial, de acalculia, de problemas sensitivomotores, asi como de 
amnesia korsakoviana por infarto bilateral de las cerebrales posteriores, que le- 
siona los lébulos occipitales y los hipocampos y que provoca el sindrome de 
Dide y Botcazo. 

En el terreno oculomotor, no se puede obtener el movimiento de seguimien- 
to y el nistagmo optocinético esta abolido, pero los movimientos voluntarios 
bajo orden y la motilidad ocular automaticorrefleja estan preservados. En el te- 
rreno encefalografico, el alfa esta abolido o disminuido de amplitud con una re- 
accion de parada abolida y una ausencia de entrenamiento a la estimulacion lu- 
minosa intermitente. Las ondas lentas delta, frecuentemente planas y, mas 
raramente, las anomalias epilépticas, pueden afectar a las regiones posteriores. 
Los potenciales evocados visuales pueden estar alterados 0 abolidos, pero la 
presencia de una onda P100 normal no permite excluir una ceguera cortical. 


Etiologia y pronostico 


Las cegueras corticales regresivas pueden observarse como manifestaciones 
epilépticas, migrafiosas o de la encefalopatia hipertensiva. Las cegueras corti- 
cales duraderas son frecuentemente por causa isquémica, por infarto de las ar- 
terias cerebrales posteriores o del tronco basilar. De esta manera, las cegueras 
isquémicas pueden complicar la angiografia cerebral y la cirugia cardiaca. Las 
otras etiologias son la encefalopatia anoxica, la intoxicaciOn oxicarbonada y, 
mas raramente, los traumatismos craneoencefalicos o los tumores, pudiendo 
estos Ultimos complicarse con una isquemia de las arterias cerebrales posterio- 
res durante la intervencion. 

El pronostico es pesimista cuando la pérdida de la vision es total, sin percep- 
cién de la luz, cuando la ceguera esta relacionada con un infarto espontaneo 
(aunque los accidentes arteriograficos y posquirtrgicos puedan también ser de 
mal pronostico) y, sobre todo, cuando la tomodensitometria objetiva lesiones 
bioccipitales. La mejora, cuando existe, comienza con la visiOn de la luz, conti- 
nua con la percepcion del movimiento o de los colores y, finalmente, con las 
formas. La regresion puede ser parcial, el enfermo guarda una agnosia visual 
mas 0 menos masiva. 


AGNOSIAS VISUALES 


Las informaciones visuales elementales que van desde la retina a los cuerpos 
geniculados externos y después al area estriada (0 area visual primaria, area 17 
o area V1 del mono) son posteriormente objeto de un tratamiento separado 
para la forma, el color y el movimiento a nivel de las areas extraestriadas (nu- 
meradas de V2 a V5). Existe, por lo tanto, una especializacion funcional de las 
areas extraestriadas extendidas en la regidn occipitotemporal, de la misma ma- 
nera que el tratamiento de los atributos espaciales de las informaciones visua- 
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les esta asegurado por la region occipitoparietal. Asi, las informaciones visua- 
les que alcanzan el ldbulo occipital avanzan a través de dos sistemas. Uno, ar- 
caico, es el sistema magnocelular, que por los tubérculos cuadrigéminos an- 
teriores (colliculi superiores), se proyecta de manera dorsal hacia la region 
occipitoparietal y permite la localizacion de la informacion. El segundo siste- 
ma es el sistema parvocelular, més moderno, de trayecto ventral, que se pro- 
yecta hacia el cortex temporooccipital, y que tiene por funcidn el analisis y la 
identificacion de la informacion. De esta manera, una vez que la reaccién de 
orientaciOn se pone en marcha, el cerebro opera induciendo el mejor encuentro 
visual de la estimulacién (el «dénde») antes de poder efectuar los tratamientos 
necesarios para la identificacion del estimulo (el «qué»). Las agnosias visuales 
y espaciales muestran las consecuencias de las lesiones de cada uno de esos dos 
canales, uno, localizador; el otro, de identidad. 

La ceguera cortical se define por la abolicion de las sensaciones visuales: in- 
cluso si estas ultimas estan preservadas, todavia queda efectuar los tratamien- 
tos perceptivos, concebidos como la integracion del conjunto de las sensacio- 
nes que permiten llegar, a continuacion, al conocimiento de nuestro contexto 
visible. La agnosia, que puede interesar a todo tipo de canal sensorial, desig- 
na, dentro del campo de la vision, la incapacidad de acceder al reconocimiento 
de ciertos componentes del mundo visual, en ausencia de todo problema senso- 
rial elemental, de afasia o de alteraciones intelectuales. Se trata, segtn la expre- 
sion de Teuber (1968), de «una percepcidn desprovista de su significado». Una 
agnosia visual es pura, cuando se limita sdlo al canal sensorial de la vision, 
aunque a veces se asocia a una agnosia tactil o auditiva. Las agnosias visuales 
pueden afectar a los objetos, las imagenes, los colores 0 las fisionomias, y esos 
déficits se asocian frecuentemente entre ellos. Excepcionalmente, pueden afec- 
tar a un hemicampo visual: se habla entonces de una hemiagnosia. 


Agnosias visuales de objetos 


Es necesaria la preservacion de una sensorialidad visual para la individualiza- 
cin de una agnosia visual, pero un examen fino de la vision puede, en estos pa- 
cientes, ser dificil y, en presencia de una anomalia de la vision, es necesario de- 
terminar si ella sola puede explicar el déficit del reconocimiento visual. Es 
necesario disponer, al menos, de una medida de agudeza visual, de una perime- 
tria que pueda mostrar una hemianopsia lateral homonima, de un registro del 
nistagmo optocinético (que puede ser normal o asimétrico); los potenciales 
evocados visuales normales o unilateralmente alterados no permiten excluir 
una ceguera cortical (v. anteriormente). Es util disponer de un estudio de la 
sensibilidad al contraste para las diferentes gamas de frecuencias espaciales, 
pero es necesario admitir que no existe un limite neto, sino un continuo entre 
las sensaciones visuales elementales y la percepcion, y que un déficit de la sen- 
sibilidad a los contrastes, si bien puede conllevar un analisis perceptivo mas di- 
ficil, no engafia clinicamente con respecto a una agnosia visual. La vision de 
los colores también debe analizarse (v. mas adelante). 

Clinicamente resulta eficaz, incluso si las intrincaciones son frecuentes, 
continuar distinguiendo dos tipos de agnosias visuales después del enfoque fe- 
cundo de Lissauer (1890): aperceptiva y asociativa. 
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Agnosia aperceptiva 


Designa la incapacidad del paciente para acceder a la estructuracion perceptiva 
de las sensaciones visuales. Asi, se trata de un problema en la etapa «discrimi- 
nativa» de la identificacion visual: estos pacientes son incapaces de dibujar un 
objeto o su imagen, de emparejar entre ellos objetos o imagenes, de emparejar 
entre ellos objetos de la misma morfologia o de la misma funcién. Son cons- 
cientes de sus dificultades de identificacién visual y miran con perplejidad lo 
que se les pide reconocer: intentan identificar examinando y proponiendo una 
descripcion para ciertas partes del objeto o para ciertos detalles de las imagenes 
y los errores son, sobre todo, de tipo morfolégico (sombrero de paja — aro; ti- 
Jeras — redondel... de metal... una especie de herramienta, etc.). Un «detalle 
critico» puede permitir la identificacién («eso podria ser una vela... jah! es un 
barco en el mar») o producir un error («una rueda... puede ser una bicicleta», 
cuando se trataba de un carro). La movilizacion del objeto puede facilitar su 
identificacion, al igual que el hecho de imitar su utilizacion, lo que le expone, 
sin embargo a errores: asi, el hecho de mostrar una cuchara y de llevarla a la 
boca puede inducir al sujeto a identificarla como un cigarro. En las formas no 
masivas, los errores se producen en la identificacién de imagenes fragmenta- 
rias progresivamente enriquecidas de detalles y en la identificacion de image- 
nes superpuestas y mezcladas, como en los tests de Poppelreuter (fig. 7.1) y de 
Lilia Ghent (fig. 7.2). Sin embargo, el objeto es reconocido si se palpa o si emi- 
te un ruido especifico y puede denominarse bajo definicion verbal o definido 
después de haber sido nombrado al sujeto. La agnosia aperceptiva puede acom- 
pafiarse de problemas del campo visual uni 0 bilateral, en particular de una he- 
mianopsia altitudinal, de una acromatopsia y de una prosopagnosia. Las lesio- 
nes observadas son bilaterales y posteriores, parietotemporooccipitales, a 
veces extendidas y difusas, dificilmente sistematizadas, en ocasiones mas loca- 
lizadas, lo que permite implicar a las circunvoluciones temporooccipitales in- 
feriores, al giro lingual y al giro fusiforme. Las etiologias corresponden a infar- 
tos del territorio de las arterias cerebrales posteriores y a intoxicaciones por 
Oxido de carbono; también existen casos de naturaleza tumoral o traumatica. 
Pueden existir agnosias para las formas que no permiten discriminar las fi- 
guras geométricas elementales (circulos, cuadrados, triangulos, etc.), lo que 
explica la incapacidad de identificar las percepciones mas elaboradas (objetos 
e imagenes): ese déficit puede concebirse como un problema sensorial 0 como 
una variedad de agnosia aperceptiva (v. mas adelante). También se ha podido 
observar una incapacidad para identificar el movimiento. La simultagnosia 0 
agnosia simultdnea, descrita por Wolpert en 1924, designa la incapacidad de 
reconocer las imagenes complejas, mientras que los detalles, los fragmentos 0 
los objetos aislados pueden percibirse sin que se pueda realizar una sintesis co- 
herente; los sujetos no pueden ver mas que un solo objeto a la vez. Se distingue 
una simultagnosia denominada dorsal, por lesién parietooccipital bilateral, fre- 
cuentemente asociada a un sindrome de Balint, y que podria relacionarse con 
los trastornos oculomotores (la movilizacion del objeto agrava, por otro lado, 
el déficit) y una simultagnosia denominada ventral por lesion de la conjuncién 
temporooccipital izquierda, habitualmente menos grave, asociada a una alexia 
del deletreo y que podria seguir a un problema perceptivo. El déficit de la cate- 
gorizacion perceptiva designa la incapacidad de los sujetos para emparejar 
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Fig. 7.1. Test de Poppelreuter. 


Fig. 7.2. Prueba de los dibujos mezclados de Lilia Ghent. a) El sujeto debe identificar 
cada dibujo. b) En caso de fracaso, se propone una prueba de eleccién multiple. 
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imagenes de objetos idénticos, pero bajo dos angulos diferentes: convencional 
e inhabitual. Este déficit que afecta a la «constancia del objeto» no tiene ape- 
nas repercusion sobre la vida cotidiana. Sucede como si los sujetos no pudiesen 
acceder a las representaciones estructurales memorizadas de los objetos. El 
modelo de Marr (fig. 7.3) postula que la identificacion visual comienza por una 
etapa egocéntrica, que comporta un esbozo primario del objeto basandose en el 
analisis de la reparticion de las sensaciones luminosas, después un esbozo de- 
nominado en 2,5 D que permite aprehender la orientacion y la profundidad de 
las superficies visibles desde el unico «punto de vista» del sujeto. La represen- 
tacion 3 D representa la ultima etapa, que permite un reconocimiento centrado 
del objeto y, por lo tanto, «bajo todas sus caras»: también podria considerarse 
que los pacientes con un déficit de la categorizacion perceptiva no podrian ac- 
ceder a esta etapa. Se ha postulado que el reconocimiento de los objetos depen- 
de de los rasgos distintivos que activan las representaciones volumétricas de 
los objetos: la lesion cerebral hace que los rasgos distintivos de los objetos pre- 
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Fig. 7.3. Paralelismo entre los modelos de Marr (a la izquierda) y de Humphreys y Rid- 


doch, con figuracion de las etapas del tratamiento de las informaciones visuales y 
de sus alteraciones en diferentes variedades de agnosia visual (1 a 6, v. texto pags. 
102, 107, 108). 


102 Neuropsicologia 


sentados bajo un angulo inhabitual sean insuficientes para que las representa- 
ciones correspondientes puedan activarse. Las lesiones afectan a la parte poste- 
rior del hemisferio derecho. 


Agnosia asociativa 


Se caracteriza por la integridad de la percepcion: los sujetos, que no se quejan 
de su vista, no reconocen los objetos, pero son capaces de describirlos y de di- 
bujarlos copiando. No pueden emparejar objetos en funcion de una base cate- 
gorial o funcional; los errores de identificacion pueden ser morfoldgicos, fun- 
cionales o perseverativos. La designacion del objeto puede realizarse de forma 
menos correcta que la identificacion visual por la denominacion o el gesto. Sin 
embargo, los pacientes pueden mostrar el uso de los objetos bajo consigna ver- 
bal («Muéstreme como se utiliza...»). La identificacion de las imagenes es ge- 
neralmente mas dificil que la de los objetos. En los casos puros, el déficit de re- 
conocimiento esta limitado a la identificaci6n visual y los sujetos reconocen de 
forma eficaz mediante la modalidad tactil y son capaces de clasificar las eti- 
quetas verbales de las imagenes, cuando éstas se presentan oralmente. La agno- 
sia asociativa se asocia frecuentemente a una hemianopsia lateral homdonima 
(comunmente a la derecha, excepcionalmente a la izquierda), a una prosopag- 
nosia 0 a una anomia de las caras, a una agnosia 0 a una anomia de los colores y 
a una alexia. Las lesiones afectan tipicamente a la region posterior (occipito- 
temporoparietal) del hemisferio izquierdo 0 a los dos hemisferios. Se pueden 
distinguir dos tipos de agnosias visuales asociativas. La primera, agnosia aso- 
ciativa en sentido estricto, se caracteriza por errores sobre todo morfoldgicos 
en denominacion visual, mientras que el reconocimiento tactil esta preservado 
y la copia de los dibujos figurativos es posible, aunque laboriosa, pero menos 
habil que el dibujo bajo consigna verbal; los objetos reales se reconocen mejor 
que las imagenes; las dificultades son mayores cuando los dibujos estan frag- 
mentados, incompletos 0 cuando los objetos se presentan bajo angulos inhabi- 
tuales, y si existe un acceso a la forma, este acceso es imperfecto. Los enfermos 
se quejan de las dificultades visuales. Este tipo de agnosia asociativa esta unido 
a una prosopagnosia, a una acromatopsia y, a veces, a una alexia total. Como la 
agnosia aperceptiva, las lesiones bilaterales implican el giro lingual y el fusi- 
forme, lo que Ilevaria a considerar la agnosia asociativa en sentido estricto, 
como una forma «borrosa» de la agnosia aperceptiva. De esa misma variedad, 
la agnosia asociativa multimodal (0 polimodal) se caracteriza por errores sobre 
todo semanticos y perseverativos en denominacion; los objetos, aunque se uti- 
lizan en la vida cotidiana, no se reconocen y, bajo orden verbal, los pacientes 
no pueden imitar con mimica el uso del objeto, mientras que los dibujos de los 
objetos, asi como su emparejamiento, reflejan la calidad del acceso a la forma. 
Sin embargo, el déficit de la identificacién no esta tipicamente limitado a la es- 
fera visual y puede afectar también a la palpacion o la audicion (la campana, 
aunque dibujada, no puede ser identificada ni por su forma ni por su sonido). El 
sistema semantico explorado por via verbal esta alterado (lo que nos lleva al 
concepto de agnosia asemantica expuesto mas adelante); la definicién de las 
palabras concretas es mediocre, contrariamente a las palabras abstractas; el di- 
bujo se realiza dificilmente bajo consigna verbal. A menudo se asocian una 
anomia de los colores y una alexia sin agrafia. Las lesiones expresan una des- 
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activacion del area 39 (giro angular izquierdo) concebida como una area de 
convergencia polimodal, lo cual permite el tratamiento de las informaciones 
sensoriales visuales, tactiles, auditivas y verbales que provienen de uno y otro 
hemisferio. La desactivacion del area 39 se puede relacionar con su propia le- 
sidn o con una lesion de los ldbulos lingual y fusiforme izquierdos: las infor- 
maciones que provienen de las regiones simétricas del hemisferio derecho y 
transitan por el cuerpo calloso ven privado su acceso al hemisferio izquierdo y 
el area 39 es, de este modo, privada de las conexiones con las informaciones 
sensoriales visuales que provienen de los dos hemisferios, lo que provoca «un 
pensamiento y un lenguaje sin imagem». 

De esta manera, el hemisferio derecho desempefia un papel esencial en la 
extraccion de los elementos invariantes de los objetos y, por lo tanto, en la cate- 
gorizacion perceptiva: su integridad en la agnosia asociativa polimodal da 
cuenta de la preservacion de una utilizacion de los objetos en la vida cotidiana. 
El hemisferio izquierdo esta dedicado al tratamiento asociativo categorial y 
funcional. 

La afasia optica, descrita por Freund en 1989, corresponde a la etapa viso- 
verbal del tratamiento de las informaciones visuales: los sujetos reconocen los 
objetos y las imagenes, lo que sugiere la capacidad que guardan los pacientes 
de imitar con mimica el uso de los objetos presentados visualmente, mientras 
que son incapaces de denominar los objetos: realizan conductas de aproxima- 
cion y sustituciones verbales semanticas perseverativas y mas raramente visua- 
les: («pavo — es un pdjaro, es un pichon, se pavonea, no es por tanto un pavo, 
tiene el cuello rojo y se infla cuando hace la corte, creia que era un pichon- 
pavo»). Ciertas conductas de aproximacion utilizan procedimientos extrava- 
gantes: «cacerola — un tarro de mermelada que se traspasa, un bocal en el 
cual hay una... cacerola». No se trata de una anomia afasica, puesto que el ob- 
jeto se denomina bien si puede presentarse por otro canal sensorial, por ejem- 
plo tactil y auditivo, y no se trata de una agnosia, puesto que el objeto es reco- 
nocido. La afasia 6ptica se acompafia de una hemianopsia lateral homonima 
derecha, de una alexia y de alteraciones (asociativas 0 visoverbales) de los tra- 
tamientos implicados en la identificacion visual de las fisionomias y de los co- 
lores. La lesion afecta habitualmente al l6bulo occipital izquierdo. 

La afasia Optica se ha considerado como una agnosia visual asociativa «gas- 
tada»: el hecho de imitar con mimica el uso de un objeto no prueba que el obje- 
to sea identificado correctamente 0 que el sujeto haya accedido a la identifica- 
cidn de todos sus atributos semanticos; imitar con mimica el uso de un objeto 
podria activarse directamente por la identificacion de la forma del objeto. De 
esta manera, las agnosias asociativas podrian explicarse globalmente por una 
desconexion: lesiones callosas podrian impedir que las informaciones visuales 
del hemisferio derecho intacto se procesaran en las areas del lenguaje del he- 
misferio izquierdo. Ello no quiere decir que, sin desconocer las posibilidades 
de los problemas asociados a las etapas asociativa y visoverbal de la identifica- 
cion visual, la calidad de identificacion visual, constatada en ciertas observa- 
ciones, deba permitir admitir la autonomia de la afasia dptica. El problema es 
que la afasia 6ptica evoca con agudeza la cuestion del caracter unico o multiple 
del sistema semantico (v. figs. 7.4 y 7.5). De esta manera, se pueden concebir 
varios sistemas semanticos solicitados por las estimulaciones especificas, vi- 
sual, verbal y tactil; estos sistemas se interconectan y la denominacion no seria 
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Fig. 7.4. Organizacion del sistema semantico, segun Beauvois. En a, supuesta ubicacion 
de la desconexion en la afasia dptica. 


posible, excepto después del acceso al sistema semantico verbal: la afasia Opti- 
ca testimoniaria una desconexion entre las representaciones semanticas visua- 
les y verbales. También se puede concebir un sistema semantico unico, activa- 
do por el sistema de las representaciones estructurales, pero también una 
relacion directa (analoga a la via léxica no semantica en lectura) que una las re- 
presentaciones estructurales al léxico: la vision de esta via directa podria expli- 
car la afasia Optica, si se admite que una denominacion correcta necesita el fun- 
cionamiento de dos vias. La desconexi6n podria afectar a las uniones entre el 
giro angular izquierdo (area 39), concebido como una zona de convergencia 
polimodal y el area de Wernicke. 

Las agnosias categoriales. Las agnosias asociativas pueden afectar solo a 
ciertas categorias de objetos visuales, como los seres vivos, encontrandose pre- 
servado el reconocimiento de los objetos inanimados o inversamente. El déficit 
se situaria a nivel del sistema del tratamiento semantico de las percepciones 
estructurales o bien a nivel del acceso a ese tratamiento. Otras agnosias con es- 
pecificidad categorial se han observado como una disociaci6n entre el recono- 
cimiento de objetos (alterado, como la identificacion de una taza) y el reco- 
nocimiento de las acciones (preservado, como el gesto de beber). Este déficit 
del reconocimiento de ciertas categorias de informacion visuales, incluso si se 
acompaifia de una alexia, contrasta con la preservacién de los conocimientos 
verbales en denominacion de objetos a partir de su definicion verbal. 

No obstante, en ciertos casos, el déficit de reconocimiento no se limita a la 
esfera visual y testimonia una alteracion de la memoria semantica en si misma 
o de las conexiones entre las diversas categorias de informaciones sensoriales y 
de la memoria semantica: asi, cuando los «objetos» no son identificados e 
incluso cuando su nombre es facilitado al sujeto, este ultimo testimonia un des- 
conocimiento de los atributos semanticos del objeto, particularmente de los 
atributos especificos 0 subordenados (los atributos «amarillo», «pequefio», 
«cantor» para el canario), mientras que los atributos superordenados (informa- 
cién categorial) estan mejor preservados (el canario puede clasificarse como 
«vivo», «animal», «pajaro»). Estas agnosias de los objetos, que pueden afectar 
a diferentes modalidades sensoriales (visual, tactil, auditiva y verbal para las 
palabras orales y escritas), se denominan agnosias asemdnticas. Su especifici- 
dad puede ser una dicotomia entre los estimulos vivos e inanimados o entre los 
estimulos bioldgicos y manufacturados. La dificultad preferencial de las cate- 
gorias bioldgicas podria explicarse por una organizacion taxondmica del siste- 
ma semantico, o bien porque la identificacién de los estimulos vivos es mas 
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Fig. 7.5. Vias directa (A) e indirecta (B) que unen el sistema de las representaciones es- 


tructurales al léxico (de Ratcliff y Newcombe). 


compleja visualmente, mientras que los objetos manufacturados se benefician 
de aprendizajes a la vez visuales y sensoriomotores y, por lo tanto, menos vul- 
nerables (tabla 7.1). Las agnosias asemanticas se han podido observar en ence- 
falitis herpéticas y en demencias semanticas (v. cap. 16, pag. 206). 

La clasificacion expuesta anteriormente se inspira en la neuropsicologia cli- 
nica y en las aportaciones de la psicologia cognoscitiva. El modelo perceptivo 
de Marr (fig. 7.3) se ha evocado brevemente y defiende la hipotesis de la suce- 
sion, a partir de la vista de un objeto, de un esbozo primario y después de un es- 
bozo en 2,5 D, puesto que se muestra un volumen desde el unico punto de vista 
del sujeto: a continuacion, vendria una representacion tridimensional indepen- 
diente del punto de vista del sujeto que permite una representacién episddica 
del objeto, es decir, relacionada con el objeto en si mismo y que posibilita reco- 
nocerlo cuando es presentado bajo diferentes angulos: esta aptitud seria aboli- 
da en el déficit de la categorizacion perceptiva (v. anteriormente). A continua- 
cion, falta identificar el objeto, acceder a las representaciones almacenadas en 
memoria (bajo formas de representaciones prototipicas 0 pictogenas) que per- 
mitiran el reconocimiento, en el cual participan las informaciones dadas por la 
memoria semantica sobre los atributos del objeto y la red asociativa de la cual 
forma parte. E/ modelo cognoscitivo propuesto por Humphreys y Riddoch (1987, 
fig. 7.3) postula después del tratamiento sensorial basal, una etapa de anialisis 
local (detalles) y global (forma) cuya alteracion definiria (en 1 en la fig. 7.3) Ja 
agnosia de las formas (v. anteriormente); la etapa siguiente permitiria la inte- 
gracion de la percepcidn en un conjunto, con la segregacidn de la figura del 
fondo y la elaboracion de una representacion dependiente del punto de vista del 
sujeto, que puede considerarse como la analogia del esbozo de 2,5 D del mode- 
lo de Marr: la alteracién de esta etapa constituiria la agnosia integrativa, se- 
gunda variedad de agnosia aperceptiva (en 2 en la fig. 7.3) en la cual, los suje- 
tos reconocen los detalles, pero no pueden hacer su sintesis, volviendo a copiar 
los dibujos trazo por trazo «de manera servil» y fallando en las pruebas de las 
figuras entrelazadas. La etapa siguiente permite una representacion estable, 
centrada sobre el sujeto, tridimensional (v. representacién 3 D de Marr) y su al- 
teracion definiria la agnosia de transformacion (en 3 en la fig. 7.3), que corres- 
ponderia al déficit de la categorizacion perceptiva, descrita anteriormente, y 
que podria considerarse como la tercera variedad de agnosia aperceptiva, o 
como una agnosia asociativa, puesto que el enfermo es capaz de dibujar lo que 
ve, o también como una seudoagnosia, puesto que los objetos vistos en su pre- 
sentacion habitual cotidiana se identifican bien. La etapa posterior es el reco- 
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Tabla 7.1. Caracteristicas distintivas de las diferentes agnosias visuales 
y de la afasia optica 


: Agnosia asociativa Agnosia 
Agnosia : ae eyreee 
pes «en sentido asociativa Afasia Optica 
iad estricto» multimodal 
Denominacion - - - - 
(Sobre todo (Sobre todo (Sobre todo 
errores errores semanticos | errores semanticos 


Definicion por el 
uso (por mimica) 
Emparejamiento 
(de objetos de la 
misma forma, 

objeto e imagen) 


Clasificaciones 
categoriales y 
funcionales 


Dibujo (bajo 
orden) 


Dibujo (copiado) 


Signos asociados 


Zonas lesionadas 


Prosopagnosia 
Alexia difusa 


Difusa 

Lesion bilateral de 
los ldbulos lingual 
y fusiforme 


morfoldgicos) 


-/+ 


—I+ 


Prosopagnosia 
Agnosia de los 
colores 

Alexia 


Lesion bilateral de 
los ldbulos lingual 
y fusiforme 


y perseverativos) 


—/+ 


+ 


Agnosia tactil 
Agnosia auditiva 
Anomia de los 
colores 

Anomia de las 
fisionomias 
Lesion de la 
memoria 
semantica verbal 


Infarto cerebral 
posterior izquierdo 
u otras lesiones de 
los ldbulos lingual 
y fusiformes 
izquierdos 

Lesion area 39 


y perserverativos) 


+ 


Alexia 
Anomia de los 
colores 
Anomia de las 
fisionomias 


Infarto cerebral 
posterior 
izquierdo 
Lobulo occipital 
izquierdo 


nocimiento de la forma, gracias al almacén de las representaciones estructura- 
les en memoria cuya alteraciOn asociaria un déficit de la identificacién y un dé- 
ficit de la imagen mental (los sujetos fallan en el «test de decision del objeto», 
que consiste en decir si una serie de trazos corresponde o no a un objeto real); el 
dibujo de memoria es imposible; los sujetos también tienen dificultades en for- 
mar objetos a partir de semejanzas del contorno general, cuando esos objetos se 
evocan por escrito o verbalmente, por ejemplo, saber agrupar el «martillo» y el 
«hacha» y excluir la «sierra» en un grupo de tres objetos (Mehta y cols., 1992; 
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lesion en 4 en la fig. 7.3). La siguiente etapa permitiria, a partir de las represen- 
taciones almacenadas, acceder al sistema semantico: la agnosia de acceso se- 
mantico es, como la precedente, una agnosia asociativa con preservacion de la 
imagen mental (realiza bien el test de decisién de objeto y tiene la posibilidad 
de dibujar un objeto bajo la denominacion verbal-lesion en 5 en la fig. 7.3). Por 
lo tanto, la alteracidn del sistema semantico provocaria la agnosia asemantica 
descrita anteriormente (lesion en 6 en la fig. 7.3). A partir de este modelo, la 
afasia Optica se considera como una variedad de agnosia de acceso semantico; 
la imitacion por mimica del uso de un objeto se activa directamente por su re- 
presentacion (v. anteriormente): esta concepcion de la afasia Optica es una de 
las debilidades de este modelo cognoscitivo, por otra parte muy elaborado. 


Agnosias de los colores 


La ausencia de la identificacién del color, que concierne a fichas sin soporte 
morfoldgico significativo, imagenes y objetos, puede deberse a un déficit de la 
percepcion, un déficit del reconocimiento de los colores como los atributos de 
los objetos o un déficit concerniente solo a la denominacion del color. El exa- 
men debe analizar primero el nivel perceptivo, por exploraciones visovisuales: 
test de Ishihara, la prueba de emparejamiento (test de Farnsworth, lanas de 
Holmgreen). La segunda etapa es el estudio del nivel asociativo: pruebas viso- 
visuales, como colorear dibujos, emparejar colores y objetos (cereza roja; cielo 
azul, etc.). La tercera etapa es el estudio del nivel visoverbal: denominacién de 
los colores, de estimulos no significativos y de imagenes familiares de color 
constante (tomate, guisantes, etc.); también se pueden afiadir pruebas verbo- 
verbales: preguntas sobre los colores de los objetos («{.cudl es el color de un to- 
mate, una alcachofa?, etc.») y busqueda de los nombres de los objetos de un 
mismo color. 

La acromatopsia designa la incapacidad adquirida de la percepcidon de los 
colores en una parte (en particular, un hemicampo) o en la totalidad del campo 
visual. Los enfermos se quejan de ver todo «en gris». Fallan en las pruebas vi- 
sovisuales y visoverbales, pero realizan correctamente las pruebas verboverba- 
les que no comportan confrontaci6n con un estimulo visual. La acromatopsia 
puede encontrarse aisladamente 0 asociarse a una alexia pura (infarto de la ce- 
rebral posterior) 0 a una prosopagnosia. Las lesiones pueden ser uni 0 bilatera- 
les, y afectar al cortex ventromedial inferior, alcanzando el giro lingual y el 
giro fusiforme que podrian ser el analogo del area V4 en el mono (v. anterior- 
mente). 

La agnosia de los colores respeta la percepcion del color y los pacientes rea- 
lizan correctamente el test de Ishihara y el de los emparejamientos de colores. 
Sin embargo, fallan al colorear los dibujos y al emparejar los colores y los ob- 
jetos. Este cuadro semiolégico es discutido: el hecho de fallar la evocacién ver- 
bal de los colores de dos objetos cuyos nombres se dan al sujeto ha llevado a 
considerar este problema como una afasia especifica para los colores, ya que 
pueden coexistir signos de afasia. Pero un fallo en las tareas verboverbales 
(«¢cudl es el color de un tomate?») puede aparecer en ausencia de cualquier 
otro signo de afasia y la respuesta a esta cuestion puede proceder de una recu- 
peracion en memoria de las informaciones puramente verbales (un ciego de na- 
cimiento puede incluso saber que un tomate es rojo, porque se le ha ensefiado 
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asi), o de una recuperacion de las informaciones pict6oricas concernientes a la 
imagen mental de los colores (encontrar mentalmente la imagen de un tomate), 
y es bastante dificil saber en la practica cual de esos dos procesos es el que esta 
en juego. No obstante, podemos hacer que el sujeto recurra a una imagen men- 
tal de los objetos cuando se le pide encontrar el nombre de los objetos, cuyo co- 
lor esta determinado por convenciones sociales (contrariamente a los objetos 
naturales: color de los buzones de correos, de las ambulancias, de los camiones 
de bomberos) u objetos personales (el color del coche, del perro, del gato, de la 
bicicleta, etc.). De esta manera, es posible distinguir dos situaciones clinicas. 
En la primera, el sistema de imagen mental esta alterado, sucede como si los 
sujetos tuviesen un déficit de su memoria visual a largo plazo para los atributos 
cromaticos de los objetos (lo que puede coexistir con una agnosia para los colo- 
res y las lesiones bioccipitales). En la segunda, el sistema de imagen mental 
esta preservado, lo que evoca una desconexion entre el lenguaje y la imagen 
mental (desconexion verbovisual). 

La anomia de los colores designa la incapacidad para denominar o designar 
colores, aunque la percepcion es correcta y los tests de colorear dibujos y em- 
parejar colores y objetos se realizan bien (tabla 7.2). Las pruebas verboverba- 
les, en principio, se realizan correctamente. La anomia se acompajia a menudo 
de una hemianopsia lateral homonima, una alexia sin agrafia, e incluso de una 
afasia Optica. La anomia de los colores podria relacionarse con una descone- 
xidn entre las areas visuales y los centros del lenguaje, pudiendo implicar al 
cuerpo calloso o a la transferencia intrahemisférica de las informaciones entre 
el ldbulo occipital izquierdo y las areas del lenguaje (figs. 7.4 y 7.5). 


SINDROME DE RIDDOCH Y ACINETOPSIA 


Basandose en el estudio de los trastornos del campo visual con sujetos heridos 
de guerra con lesiones en el lobulo occipital, y constatando la preservacion de 
la percepcién del movimiento en las porciones ciegas del campo visual, Rid- 
doch (1917) sugirid que la percepcion del movimiento era independiente de la 
percepcion «de la luz, la forma y el color». Hoy en dia, todavia se admite que 
las lesiones de la corteza estriada (V1, correspondiente al area 17 de Brod- 
mann, sobre los limites de la cisura calcarina) provocan una heimanopsia 0, en 
caso de bilateralidad, una ceguera cortical, que preserva la percepcion del 
movimiento: dicha disociacién podria denominarse sindrome de Riddoch 
(Ceccaldi et al., 1992; Zeki et al., 1998). La disociacion inversa, es decir, la no 
percepcion del movimiento 0 acinetopsia, fue descrita por Zihl y sus colabora- 
dores, los cuales observaron a una paciente que manifestaba algunas dificultades 
de calculo y del lenguaje y que, ademas, habia perdido la percepcion del movi- 
miento: mostraba dificultades para servirse el té 0 el café, ya que el liquido le 
parecia inmovil, congelado, como un helado; era incapaz de evaluar el despla- 
zamiento y, por lo tanto, la velocidad de los coches, y tenia serias dificultades 
para cruzar la calle. No presentaba ningun déficit del campo visual ni agnosia 
visual. Las lesiones, de etiologia vascular, no afectaban a la corteza estriada. 
La percepcion del movimiento es controlada por el analogo del area V5 en 
el mono, en la parte posterior del giro temporal medio, en los confines de las 
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Tabla 7.2. Esquema distintivo de las alteraciones de la percepcion, 


del reconocimiento y de la denominacion de colores 


Acromatopsia Agnosia Anomia 
Nivel perceptivo 
Ishihara - + + 
Emparejamiento de colores - + + 
Nivel asociativo 
Colorear dibujos - - + 
Emparejamiento de colores y objetos - - + 
Nivel visoverbal 
Denominacion de colores «puros» = - - 
o de objetos 
Etapa verboverbal 
Denominacion de colores de objetos + +0- + 
denominados al sujeto 


areas 19 y 37 (Ceccaldi y Benelhadj, 1998). La estimulacioén magnética ha po- 
dido mostrar que las aferencias visuales que generan la percepcion del movi- 
miento se dividen en dos vias, una que llega al V5 después de un relevo en V1, 
y otra que llega directamente al V5 (Beckers y Zezi, 1995). 


PROSOPAGNOSIA 


La prosopagnosia designa la incapacidad de reconocer las caras familiares. 
Los enfermos, que se pueden quejar de su dolencia o parecer indiferentes, no 
reconocen a las personas cercanas a ellos en la realidad 0 en fotografias; no re- 
conocen los personajes publicos vistos en foto o en la television, e incluso no 
reconocen su propia imagen en el espejo. No obstante, el reconocimiento pue- 
de efectuarse por procedimientos sustitutivos: la voz, la forma de andar, el lle- 
var gafas o bigote o las particularidades en el vestir. 

Podemos dudar de la especificidad de esta dificultad cuando existe una ag- 
nosia visual aperceptiva y, en particular, una agnosia de las formas que podria 
extenderse masivamente a la discriminacion de las caras, en razon de la com- 
plejidad de la tarea visual. De igual modo, ciertos sujetos prosopagnésicos tie- 
nen dificultades en el tratamiento perceptivo de las caras, como dificultades 
para emparejar caras idénticas vistas bajo diferentes angulos, o incluso para re- 
conocer el sexo de las que aparecen en las fotografias. También tienen dificul- 
tades para emparejar caras vistas bajo diferentes condiciones de iluminacion, o 
para emparejar expresiones emocionales: no obstante, estas alteraciones (ob- 
servadas selectivamente en las lesiones del hemisferio derecho) pueden no co- 
existir con una prosopagnosia. También hay prosopagnosias desprovistas de 
toda dificultad de tratamiento perceptivo visual de las caras, con la imposibili- 
dad de aprender nuevas caras para identificar (como las del equipo de auxilia- 
res de clinica después de la hospitalizacion). La prosopagnosia puede asociarse 
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auna acromatopsia, a problemas del campo visual, a una acalculia o a una ale- 
xia espacial, a una pérdida de la memoria topografica o a una agnosia de los co- 
lores, aunque esas dificultades pueden regresar sin que la prosopagnosia se 
modifique. 

La prosopagnosia puede dejar un reconocimiento implicito, al menos si se 
juzga con relacién a las reacciones emocionales apreciadas por el reflejo sim- 
patico (caras familiares, emparejar un nombre y una cara). En ciertos casos, el 
sujeto prosopagnosico ve extender su déficit a animales familiares (como las 
vacas para un ganadero que no puede ya distinguir unas de otras). El déficit 
puede extenderse también al reconocimiento de marcas de coches, de varieda- 
des de flores 0 de pajaros, lo que puede conducir a considerar la prosopagnosia 
como un déficit no especifico de la identificacion individual de los miembros 
de una misma clase semantica. Sin embargo, existen casos de prosopagnosias 
puras y de dobles disociaciones observadas (p. ej., Zooagnosias sin prosopag- 
nosia) que permiten sostener la especificidad de los procesos de reconocimien- 
to de las caras humanas y, ademas, porque existen casos de sujetos con lesiones 
corticales unilaterales, en los que no se ha encontrado una correlacion entre las 
alteraciones en tests de reconocimiento y de emparejamiento de caras, ni en 
tests concernientes a fotos de objetos diversos pertenecientes a la misma cate- 
goria (p. ej., los edificios). 

En cuanto al ambito de la lesion, aunque es frecuente encontrar lesiones tem- 
porooccipitales bilaterales, en la actualidad se ha establecido que las lesiones 
unilaterales derechas de la conjuncion temporooccipital (giro parahipocampi- 
co, giro lingual, giro fusiforme) bastarian para provocar una prosopagnosia. 

El modelo cognoscitivo del reconocimiento de las caras elaborado por Bru- 
ce y Young (1986) sugiere, en coherencia con los datos clinicos, que, después 
de un andlisis visual, las caras se identifican gracias a las unidades de reconoci- 
miento especifico de las mismas (fig. 7.6), que se comportan como un almacén 
memorizado de las caras conocidas, que serian posteriormente relacionadas 
con los nudos de identidad de las personas 0 el conjunto de los conocimientos 
necesarios para la individualizacion de las personas. Estos nudos de identifica- 
cion estarian relacionados con la memoria semantica general. Sin embargo, in- 
cluso ante una lesién de las unidades de reconocimiento de las caras (por lo 
tanto, en caso de prosopagnosia), los pacientes podrian emparejar caras e iden- 
tificar expresiones faciales, puesto que son tratamientos independientes direc- 
tamente relacionados con el sistema semantico. También podemos comprender 
que las informaciones visuales (gafas, llevar barba, etc.) o extravisuales pue- 
dan permitir a un prosopagnésico reconocer ciertas caras, puesto que esas in- 
formaciones estan directamente relacionadas con los cddigos de identidad de 
las personas. En ciertas agnosias visuales y en la afasia Optica, las caras se re- 
conocen, pero no se denominan por el canal visual, lo que produce una desco- 
nexion visoverbal diferente de la anomia de los nombres propios, que no de- 
pende del canal sensorial utilizado. Es dificil reducir la prosopagnosia a un 
sindrome amnésico. En efecto, durante un sindrome amneésico, la memoria de 
los hechos lejanos se conserva y el paciente se acuerda de las personas que co- 
noce desde hace tiempo, algo que no ocurre en los prosopagnosicos. Pero, en 
un amnésico, se ha observado una falta de reconocimiento de la fotografia de 
personas célebres y familiares, aunque en eleccién multiple, la persona célebre 
se identificaba: esta disociacion podria sugerir la existencia de dos sistemas de 
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Fig. 7.6. Modelo cognoscitivo del reconocimiento de las caras (de Bruce y Young y de 
Hodges). La prosopagnosia se debe a una lesion en A. 


representaciones de personas conocidas, uno puramente mnésico, y otro co- 
rrespondiente a las unidades de reconocimiento de las caras y que permitiria 
los juicios de familiaridad. 

La prosopagnosia debe distinguirse del sindrome de Capgras o «ilusion de 
los sosias» clasificado en psiquiatria dentro de los delirios de identificacién de 
las personas: el sujeto no identifica a las personas familiares y piensa que son 
reemplazadas por un impostor, un sosia («Se le parece, pero no es él»). Esta al- 
teracion, a veces observada en lesiones del hemisferio derecho, se ha podido 
interpretar como una «agnosia de identificacidn», que en el modelo de Bruce y 
Young podria corresponder a una incapacidad de acceso a los nudos de identi- 
dad de las personas, aunque el reconocimiento de las caras estaria preservado. 
En este sindrome, existe la conviccion de que el allegado se reconoce como un 
impostor y se considera como un sosia 0 un doble (v. cap. 22, pag. 361). 


PROSOPAGNOSIAS ASEMANTICAS 


Las prosopagnosias pueden expresar una incapacidad para identificar caras de 
personajes célebres debido a una alteracién de los conocimientos relacionados 
con esos personajes y, por lo tanto, a una alteracion del sistema 0 memoria se- 
mantica. Se han observado con frecuencia en la demencia semantica: el trastor- 
no de identificacién concierne al personaje en si, bien por fotografia 0 presen- 
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tando su nombre de forma verbal o escrita. Se trata de «agnosias asemanticas» 
esencialmente multimodales (v. anteriormente), lo que plantea de nuevo el pro- 
blema del caracter unico 0 multiple del sistema semantico. En el primer caso, el 
sistema semantico seria «amodal», independiente de las modalidades sensoria- 
les de acceso al significado, y podria concebirse como un almacén de «repre- 
sentaciones semanticas». En el segundo caso, los sistemas semanticos estarian 
separados y cada uno seria especifico de una modalidad sensorial (en ese caso 
particular del reconocimiento de las caras famosas, coexistirian un sistema se- 
mantico verbal y uno semantico visual). A favor de la segunda hipotesis, podrian 
mencionarse ciertas observaciones: lesidn temporal izquierda que presenta un 
déficit selectivo de produccién y de compresion de los nombres (Vertischel); 
déficit de acceso a las informaciones relacionadas con personajes famosos a 
partir de su nombre, pero no de su cara, con una lesién temporal izquierda y 
perfil inverso cuando existe una lesion temporal derecha (Eslignger, Haslam). 
A favor de un sistema unico, podemos encontrar correlaciones observadas en- 
tre los trastornos de identificacién a partir de los nombres y de las caras en po- 
blaciones de enfermos de Alzheimer y en demencias semanticas (Snowden), y 
también en esas mismas poblaciones, correlaciones observadas entre el senti- 
miento explicito de familiaridad (feeling of knowing) para los nombres y sus 
caras correspondientes. Pero, 4cémo se explica que la regresién de esos mis- 
mos pacientes no suceda con igual intensidad cuando son vistos un afio mas 
tarde? Por otro lado, en esos pacientes, los resultados de identificacién de los 
personajes por el nombre estan mas bien correlacionados con los tests de me- 
moria semantica verbal (version «palabras» del Palm Tree Test) y no con tests 
de memoria semantica visual (version «imagenes» del Palm Tree Test). Sin 
duda, el futuro nos dara la clave de dicha alternativa entre un sistema semanti- 
co unico y sistemas semanticos multiples. Como ya se ha expuesto en el capitu- 
lo 2 (pag. 31), el sistema semantico podria concebirse como una «red distribui- 
da» que conecta informaciones multimodales sensoriales emocionales que han 
acompafiado a los aprendizajes y que se reunen en zonas de convergencia (Da- 
masio, Tranel) 0 en «zonas transmodales» (Mesulam, v. fig. 2.5, pag. 33). Di- 
chas zonas de convergencia se situarian, para la identificacién de personajes 
famosos, en la porcion anterior de los lobulos temporales, con una predomi- 
nancia izquierda para el tratamiento de informaciones verbales y una predomi- 
nancia derecha para el tratamiento de las informaciones visuales. Asi pueden 
explicarse disociaciones variables entre la identificacion por los nombres o por 
las caras en funcion de la localizacion de las lesiones en la red interconectada 
(Snowden). Es dificil de integrar dicha concepcién con la posibilidad de diso- 
ciaciones en el modelo de Bruce y Young (v. fig. 7.6). En ese modelo, las pro- 
sopagnosias generalmente se relacionan con una alteracion de las «unidades de 
reconocimiento especifico de las caras», mientras que las prosopagnosias ase- 
manticas se deberian a lesiones de los «nudos de identidad de las personas» que 
elaboran la identificacion gracias a las informaciones recibidas de las «unida- 
des de reconocimiento especifico de las caras» y del sistema semantico. Efecti- 
vamente, si ese sistema es unico, no habria disociacién posible entre los resul- 
tados de identificacion por el nombre y por la cara. 

Una propopagnosia «progresiva» para los personajes famosos ha sido des- 
crita por Evans (1995) como la manifestacion clinica de una atrofia temporal 
anterior derecha, distinta de la demencia semantica, puesto que el trastorno de 
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identificacion se limitaba a la via visual, lo que se opondria al caracter multi- 
modal del déficit observado en la demencia semantica. De hecho, la evolucion 
del caso descrito por Evans y otros casos publicados sugieren que la alteracion 
de la identificaci6n no se limita a la via visual, sino que afecta también, aunque 
en un grado menor, a la modalidad verbal, cuyo trastorno se agrava con el tiem- 
po. Asi, la prosopagnosia progresiva seria una de las presentaciones clinicas de 
la demencia semantica: una atrofia temporal anterior con prevalencia izquierda 
provocaria en un primer momento trastornos de la identificaci6n, sobre todo en 
denominacion y comprension de palabras, incluidas las que designan a los per- 
sonajes; cuando la atrofia predomina a la derecha, el déficit de identificacion 
afectaria en primer lugar a las caras. En ambos casos, el trastorno de la otra mo- 
dalidad de presentacién sensorial se alteraria poco al principio, pero se agrava- 
ria, dando lugar en ambos casos a una prosopagnosia asemantica multimodal 
(Snowden). 


METAMORFOSIAS DE LAS CARAS 


Las metamorfosias son frecuentemente paroxisticas. Cuando son permanentes, 
estan a veces asociadas a una prosopagnosia, pero pueden estar aisladas; el pa- 
ciente tiene la impresiOn de una percepcion deformada de las caras, pudiendo 
respetar las fotografias «a causa, decia un paciente, de la inmovilidad de los 
rasgos». 


SINDROME DE BALINT 


Este sindrome se describid en 1909 con el nombre de paralisis psiquica de la 
mirada, y comporta tres elementos semioldgicos. 

La paralisis llamada psiquica de la mirada 0 apraxia optica designa la inca- 
pacidad del paciente para fijar la mirada en un estimulo dentro de su campo vi- 
sual periférico, pudiendo ver y reconocer el objeto que debe mirar: por lo tanto, 
el paciente no puede dirigir su mirada desde un objeto a otro. De esta manera, 
el enfermo de Hecaen y cols. no podia encender su cigarro con una llama situa- 
da frente a él y el enfermo de Lhermitte y cols. (1969) que decia: «No sé ya 
donde mirar, yo veo bien, pero no sé donde es». Los movimientos oculares ra- 
pidos denominados «sacudidas» permiten fijar su mirada, espontaneamente o 
bajo orden, sobre cualquier objeto que aparece en el campo visual: son esas sa- 
cudidas las que ya no pueden producirse; asi, el sujeto «arranca» con dificultad 
su mirada del objeto en que se ha fijado (de ahi el nombre de «espasmo de fija- 
cidém» dado por Holmes); posteriormente, su mirada parece errar hasta encon- 
trar, por casualidad, el objeto buscado sobre el cual fijara de nuevo su mirada. 
La electrooculografia confirma la desorganizacion anarquica de la exploracion 
visual, la fijacion espasmodica y la alteracién de los movimientos visuales 
guiados, movimientos de seguimiento y sacudidas de atraccidn visual. No obs- 
tante, los movimientos de seguimiento de un estimulo pueden ser normales; el 
nistagmo opticocinético esta abolido. 
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La ataxia optica 0 ataxia visomotora designa la incapacidad de alcanzar un 
estimulo guidndose por la vista: el paciente no puede coger un objeto situado 
en su campo de vision, y esta dificultad bilateral puede predominar en una de 
las dos manos. La prensi6én es mas dificil en el hemicampo visual opuesto a 
la mano mas alterada. La bisqueda de una ataxia dptica debe ser rigurosa: el 
examinador frente al sujeto invita a mirar frente a él; se presenta un objeto en 
cada cuadrante superior e inferior de cada hemicampo visual, invitando al suje- 
to a cogerlo primero con una mano y después con la otra; se presentan simulta- 
neamente dos objetos en los hemicampos derecho e izquierdo, invitando al su- 
jeto a cogerlos de manera simultanea, primero con la mano homolateral a cada 
objeto, y después de manera cruzada, la mano izquierda coge el objeto situado 
a la derecha, y a la inversa. Para afirmar la existencia de una ataxia Optica, es 
necesario que la agudeza visual, la fuerza muscular, la sensibilidad propiocep- 
tiva y la coordinaci6on de los miembros sean satisfactorias. En caso de ataxia, el 
miembro hace tentativas hacia el estimulo, falla, se desvia o puede volver hacia 
el estimulo después de haber dado con el brazo del experimentador. Los tests 
que exigen una coordinacion visomotora (p. ej., realizar el contorno de una fi- 
gura geométrica y situar un punto en su centro) estan muy alterados (Luria, fig. 
7.7). Al margen del sindrome de Balint, pueden existir ataxias unilaterales, es 
decir, que afectan sdlo a un hemicampo visual, pudiendo cogerse mal los obje- 
tos con la mano homolateral al hemicampo lesionado (ataxia directa), por la 
mano opuesta (ataxia cruzada) o con las dos manos. Una lesion parietal poste- 
rior 0 parietooccipital unilateral se ha documentado en casos de ataxia unilate- 
ral. La ataxia Optica sugiere la alteracion de las conexiones homo y heterolate- 
ral entre el cortex visual y el cortex motor. 

El déficit de la atencion visual (0 desorientacion visual) designa la incapaci- 
dad que tienen las estimulaciones periféricas para solicitar la atenciOn visual. 
El enfermo solo puede ver un objeto a la vez, sea cual sea su talla: se trata de 
una simultagnosia (v. anteriormente) y solamente se perciben los estimulos 


Fig. 7.7. Prueba propuesta por Luria para explorar la coordinacion visomotora (rodear el 
triangulo y después situar un punto en su centro). 
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maculares. Los enfermos pueden tener grandes dificultades en percibir los ob- 
jetos en movimiento. 

La molestia funcional es importante. Las lesiones afectan a las dos regiones 
parietooccipitales (en particular, por infartos de las uniones de las arterias cere- 
brales anteriores y posteriores 0 por metastasis; Mesulam, 1985). El lobulo pa- 
rietal, en particular el area 7, contendra un centro visomotor implicado en la 
movilizacion de la mirada provocada por el surgimiento del estimulo visual y 
en la coordinacion de la mirada y de la prensioén. También existe, dentro de las 
formas severas del sindrome, una alteracion frontal que, por lesién del area 8, 
provocara la fijacién espasmodica de la mirada. En ausencia de alteracion fron- 
tal, puede evocarse una desconexion occipitofrontal. El sindrome de Balint 
aparece como consecuencia de trastornos que afectan a la vez al tratamiento de 
las aferencias visuales, a los movimientos de la mirada y a los gestos solicita- 
dos por el contexto panoramico. 
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' AGNOSIAS ESPACIALES 


«Nuestros ojos no nos enganan (...) s6lo en la magnitud de los cuerpos en si 
mismos, sino también en las relaciones que los cuerpos tienen entre si.» 
Malebrance, La busqueda de la verdad 


Intervenir en el mundo que nos rodea implica poder conocer los parametros es- 
paciales de los objetos (volumen, direccién, movimiento) y sus relaciones es- 
paciales, pero también implica saber movilizar nuestro cuerpo en el seno de un 
espacio real ya conocido o explorado, gracias a la lectura, en un mapa, de las 
relaciones topograficas. Gracias a Hecaen (1972), podemos distinguir los pro- 
blemas de la percepcion espacial y los trastornos de la manipulacion y de la 
memoria de los datos espaciales y topograficos. 


ASTORNOS DE LA PERCEPCION ESPACIAL 


Desorientacion visual de Holmes y Horrax 


118 


Reagrupa los problemas de la localizaci6n de objetos aislados. El enfermo pue- 
de declarar que los objetos parecen demasiado grandes, demasiado pequefios, 
demasiado curvos, demasiado proximos o demasiado alejados, o a veces el 
trastorno es percibido de forma confusa («Las cosas no son como deberian» 
Critchley, 1960). De esta manera, los sujetos no pueden indicar, en un grupo de 
objetos, el mas lejano o el mas cercano, el que esta mas a la derecha 0 el que 
esta mas a la izquierda, el mas largo o el mas corto; les resulta dificil sefialar 
con el dedo hacia un estimulo o seguir un objeto en movimiento. Pueden tener 
dificultades para denominar los objetos en el espacio y sus problemas pueden 
limitarse a un hemicampo visual, incluso en ausencia de hemianopsia. Las difi- 
cultades pueden predominar en el espacio proximo. La vision estereoscdpica 
puede estar alterada, sabiendo que es necesario distinguir la percepcion y la 
profundidad real de los objetos en el espacio y la percepcion del relieve relacio- 
nado con la vision binocular. La percepcion del movimiento puede estar aboli- 
da, pero esta abolicion puede ser aislada. 

Los déficits de los juicios de direccién de lineas pueden objetivarse presen- 
tando al sujeto pares de lineas de direccion diferente y pedirle que elija las dos 
lineas con la misma direccién en una disposicién dispersada y dispuesta en 
abanico (Benton, 1978, fig. 8.1). 

Los trastornos de la percepcion espacial estan relacionados con las lesiones 
posteriores de los hemisferios cerebrales, particularmente del lado derecho. 

Las alteraciones de la rotacién mental designan la incapacidad para imagi- 
nar y, por lo tanto, para designar, en una prueba de eleccién multiple, como 
evoluciona la representacion de una figura cuando gira en torno a su eje. El 
tiempo de reaccion de los sujetos «normales» para juzgar la rotacién es mayor 
cuanto mas elevado sea el valor del angulo de rotacion. Estas alteraciones pue- 
den observarse tanto después de una lesion izquierda como después de una le- 
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Fig. 8.1. Ejemplo extraido del test de juicio de direccion de lineas de Benton (1978). 


sion derecha, aunque parece que el hemisferio derecho asegura la transforma- 
cin de las imagenes mentales, mientras que el izquierdo permite la evocacién 
de las imagenes a partir del almacén mnésico. 


Ataxia y agnosia del espejo 


Durante su infancia y en la edad adulta, el ser humano adquiere progresiva- 
mente adaptaciones visomotoras necesarias para reconocer lo que se ve en un 
espejo, incluido su propio cuerpo, y para actuar sobre el objeto «real», obser- 
vando el objeto «virtual». De este modo, el individuo puede afeitarse, peinarse 
o maquillarse mirandose y guiando su accion en un espejo. La ataxia del espejo 
y la agnosia del espejo se caracterizan por la incapacidad de alcanzar un objeto 
real mirando en un espejo su imagen virtual. 

La ataxia del espejo se caracteriza, en sus formas graves, por el hecho de 
que el paciente, a quien se le pide que atrape un objeto real mirando su imagen 
virtual en un espejo, dirige espontaneamente su mano hacia el objeto virtual, 
sin poder corregirse de manera auténoma. No obstante, el sujeto puede dirigir 
su mano hacia el objeto real después de que el examinador le haya indicado la 
direccién del movimiento a través del espejo, aunque esta ayuda no corrige los 
errores direccionales, tanto con el brazo contralateral como con el brazo homo- 
lateral. El trastorno no es de naturaleza agndsica, puesto que el objeto real es 
correctamente distinguido de su imagen virtual. Las formas leves se caracteri- 
zan por errores direccionales y hacen que el sujeto dirija su brazo hacia el obje- 
to, y no hacia la imagen virtual. No existe trastorno en la prueba de juicio de la 
direccidn de lineas de Benton (fig. 8.1). 

La agnosia del espejo se caracteriza por la incapacidad de distinguir el espa- 
cio real del espacio virtual visto en un espejo: asi, el objeto es localizado en o 
detras del espejo, y una de las dos manos se dirige hacia el espejo cuando se le 
pide coger el objeto. El sujeto dirige a veces su mano hacia el objeto real, lo que 
suele suceder mas con la mano ipsolateral a la lesién que con la mano contrala- 
teral. Existen alteraciones en las pruebas que evaltian las capacidades de rota- 
cién mental (Peters et a/., 1995) y en el test de juicio de lineas. Las lesiones 
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afectan a uno u otro ldbulo parietal y, si son bilaterales, se expresan con una 
mayor severidad en el hemicuerpo contralateral. 

En las ataxias del espejo, las lesiones se localizan entre la parte posterior de 
la porcion inferior del giro poscentral y el giro supramarginal, asi como en lo 
profundo de la cisura intraparietal anterior. En las agnosias del espejo, las le- 
siones afectan a la confluencia temporoparietooccipital y a las proximidades 
del surco temporal superior (Binkofski et al., 1999). 


TRASTORNOS DEL MANEJO DE LOS DATOS 
ESPACIALES Y DE LA ORIENTACION 
TOPOGRAFICA 


Negligencia espacial unilateral 


La negligencia espacial unilateral (v. pag. 124) es una alteracion del tratamien- 
to de los datos espaciales cuya existencia puede dar cuenta, por si misma, de 
los problemas del manejo de los datos espaciales (cémo orientarse en un plano) 
o de la memoria topografica (c6mo caminar en una ciudad, segun un itinerario 
definido). Pero estas dificultades pueden existir intrinsecamente fuera de toda 
heminegligencia. Ademas, como subrayan Hecaen y cols. (1956), estos proble- 
mas no son puramente agndsicos: comprometen también la accion sobre el es- 
pacio y se asocian estrechamente con alteraciones visoconstructivas, agrafias, 
alexias, acalculias espaciales 0 asomatognosias, para provocar «un sindrome 
apractognosico del cruce posterior del hemisferio menor». 


Planotopocinesia de Pierre Marie 


Descrita por Pierre Marie en 1924, y designada por Hecaen y cols. (1972) con 
el nombre de pérdida de las nociones topograficas, se caracteriza por la incapa- 
cidad para orientarse en un plano. La podemos buscar estudiando los resulta- 
dos de los sujetos en: 


— La localizacion de las ciudades en un mapa mudo. 

— La indicaci6n en un plano de un itinerario habitual (en carretera, en auto- 
bus 0 en metro, en funcion del contexto de la vida del sujeto) y comparandolo 
con sus capacidades de verbalizacion: se nombran las calles, las estaciones de 
metro o las paradas del autobus, pero sus relaciones espaciales estan desorgani- 
zadas y el sujeto se pierde en el plano. 

— La busqueda y el aprendizaje de un itinerario sobre el plano de una ciudad 
imaginaria. 

— El aprendizaje de un laberinto. 


Estos problemas estan selectivamente relacionados con las lesiones posterio- 
res del hemisferio derecho, pero su interpretacién debe ser prudente. En efecto, 
las alteraciones del aprendizaje de un laberinto o del reconocimiento y aprendiza- 
je de un itinerario pueden derivarse de mecanismos multiples (planotopocinesia), 
pero también agnosia espacial unilateral con las mismas lesiones posteriores del 
hemisferio derecho, alteraci6n mnésica que perturba el aprendizaje de las relacio- 
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nes espaciales en lesiones hipocampicas derechas, indistincién derecha-izquier- 
da con lesiones parietales izquierdas, 0 alteraciones de las capacidades de progra- 
macion secuencial con lesiones frontales. La dificultad de orientarse en un plano 
se asocia frecuentemente a una acalculia espacial y a problemas en el vestir. 


Pérdida de memoria topografica o desorientacion espacial 


A veces se reagrupa con la planotopocinesia (que la acompajia frecuentemente) 
bajo el nombre de déficit de la orientacion topografica. También se designa con 
el nombre de desorientaci6én topografica, desorientacion contextual y desorien- 
tacion espacial. Se manifiesta por la incapacidad de reconocer lugares familia- 
res (agnosia contextual) y de orientarse en ellos (casa, barrio, ciudad); estos en- 
fermos son incapaces de aprender a orientarse en un lugar nuevo como el 
hospital. Las calles, las casas, los edificios, las paradas de autobiis o las estacio- 
nes de metro se reconocen como tales, pero pierden su valor de identidad de 
puntos de orientacion topograficos. En este problema, se han querido discernir 
dos variedades. La primera es de orden agnésico: el sujeto, a pesar de ser apto 
para clasificar categorialmente los edificios (iglesia, inmueble, etc.) o los mue- 
bles que estructuran su habitacion (armario, cOmoda, etc.), ya no los reconoce; 
se trata, entonces, de una agnosia de los lugares familiares, que afecta también a 
las calles 0 las plazas que le son extrafias y diferentes y que se pueden parecer a 
la prosopagnosia, a veces asociada. La segunda variedad es una amnesia topo- 
grafica, con abolicion de la capacidad de utilizar el contexto para orientarse en 
él. En efecto, esta distincidn entre wna variedad agnosica y una variedad amné- 
sica de desorientacion topografica aparece clinicamente dificil. Con frecuen- 
cia, los pacientes se encuentran ante la imposibilidad de describir verbalmente 
los lugares familiares como un itinerario o una casa; cuando pueden hacerlo, a 
menudo se trata de la puesta en marcha de una memoria puramente verbal (dar 
el nombre de las habitaciones de su casa, sefialar la existencia de una escalera, 
enumerar las estaciones de metro o los nombres de las calles, etc.). Se pierden 
incluso en sus propias casas, mostrando serias dificultades para encontrar la 
puerta de la cocina, del salon o del bafio por aproximaciones sucesivas. 

Frecuentemente, existen alteraciones asociadas: hemianopsia, a veces de un 
cuadrante o del campo visual izquierdo, acromatopsia, prosopagnosia, apraxia 
constructiva, apraxia del vestido, agrafias, alexias y acalculias de tipo espacial. 
Cuando la desorientacion topografica se entremezcla con una agnosia espacial 
unilateral, la desorganizacion espacial es masiva. 

Las lesiones son bilaterales 0 unilaterales y, en esos casos, se otorga una fun- 
cion preponderante a la region occipital del hemisferio derecho y al giro parahi- 
pocampico derecho, al igual que a la sustancia blanca adyacente al territorio de 
la arteria cerebral posterior. Esta topografia lesiva puede apoyar tanto la hipdte- 
sis de un trastorno agnésico (ldbulo occipital) como la de un déficit mnésico 
(giro parahipocampico), concibiendo la desorientacién espacial como una alte- 
racion de los mecanismos de aprendizaje y del recuerdo de las informaciones vi- 
suales, que estructuran geograficamente el contexto dentro del cual se desplaza 
el ser humano. Sea cual sea la explicacion, lo mas sorprendente es el caracter ex- 
tremadamente especializado de las alteraciones, puesto que una desorientacion 
espacial puede existir en ausencia de una planotopocinesia y sin alteraciones ele- 
mentales de la memorizaci6n espacial, como el aprendizaje de un laberinto. 
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Tentativa de sintesis y clasificacion de la «desorientacion 
topografica» 


Aguirre y d’Esposito (1999) proponen distinguir cuatro aspectos clinicos y 
neuroanatomicos de la desorientacidn topografica: 


— La desorientacion egocéntrica (v. anteriormente, La desorientacion visual 
de Holmes y Horrax), en la que existen dificultades para localizar los objetos 
en relaciOn con su cuerpo; las descripciones de itinerarios son pobres e inexac- 
tas, mientras que las capacidades de reconocimiento visual del contexto estan 
intactas. Este sindrome de desorientaci6n en el espacio egocéntrico correspon- 
de a lesiones bilaterales o derechas del lébulo parietal posterior. 

— La desorientacion direccional, que presenta alteraciones de las represen- 
taciones espaciales excéntricas. A pesar de que el reconocimiento de los puntos 
de orientacion en el contexto esta intacto y de que no hay desorientacion ego- 
céntrica, existe una incapacidad de deducir las informaciones direccionales ne- 
cesarias para definir el trayecto que hay que recorrer. Asi, un paciente de Taka- 
hashi (Takahashi ef al., 1997), taxista, ya no sabia qué direccién tomar para 
llegar a su destino, mientras que el contexto (inmuebles, paisajes, etc.) era per- 
fectamente reconocido. Existe una incapacidad para describir las posiciones de 
los lugares conocidos asi como para dibujar un itinerario. Este sindrome de 
desorientacion direccional corresponderia a lesiones de la region cingular pos- 
terior (derecha), en la que se ha evidenciado, en un ratén, un pequefio conjunto 
de células activadas cuando el animal debia mantener una tarea de orientacién 
en su contexto (Chen et al., 1994). Una lesion del talamo derecho dorsomedial 
y lateral también podria provocar el mismo trastorno (Kawahara ef al., 1986). 

— La agnosia topogrdfica 0 agnosia de los puntos de orientacién topografi- 
cos seria una variedad de la «pérdida de la memoria topografica» (v. anterior- 
mente), en la que existe una incapacidad para utilizar esos puntos de orienta- 
cidn del contexto para orientarse en él. En efecto, la memoria topografica, en el 
sentido estricto del término, es buena: el sujeto puede tipicamente dibujar ma- 
pas e itinerarios de lugares familiares, puede describir su casa o monumentos 
conocidos, pero es incapaz de reconocerlos en fotografias 0 cuando se encuen- 
tra ante ellos. Un detalle como el numero sefialado en la fachada puede permi- 
tir al sujeto identificar su domicilio. Asi, los individuos no pueden orientarse 
en lugares conocidos ni aprender a orientarse en lugares nuevos. Sin embargo, 
son aptos para poner en marcha conductas vicarias; saber que es necesario girar 
a la derecha o a la izquierda en un semaforo determinado, guiarse leyendo los 
nombres de las calles e identificando los numeros. En suma, se trataria de una 
agnosia visual especializada en las informaciones topograficas dadas por los 
elementos, proporcionados o no por el entorno. Las lesiones, lateralizadas a la 
derecha o bilaterales, afectan selectivamente a la parte media del lobulo occipi- 
tal y, sobre todo, al giro lingual por debajo de la cisura calcarina, como por 
ejemplo, en un infarto de la arteria cerebral posterior derecha. 

—La desorientacion topogrdfica anterograda no afecta a la orientacién en 
lugares conocidos, pero el sujeto no puede aprender a orientarse en lugares 
nuevos. Sin embargo, las informaciones distintas a las topograficas pueden 
memorizarse y el sujeto puede desarrollar comportamientos compensatorios 0 
vicarios, ayudandose de indicios como las inscripciones de las puertas o los 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Agnosias espaciales 123 


nombres de las calles. Las lesiones afectan al giro parahipocampico derecho e 
inducen una amnesia especializada, mostrando asi el papel del cortex parahipo- 
campico en la adquisicion de las informaciones topograficas. Las lesiones limi- 
tadas al hipocampo y unilaterales no provocan amnesia topografica, mientras 
que las lesiones bilaterales de los hipocampos producen una desorientacion an- 
terégrada incluida en las alteraciones mnésicas plurisectoriales de la memoria 
episddica que caracterizan a las amnesias hipocampicas. 


BIBLIOGRAFIA 


AGUIRRE G.-K., D’Esposiro M. — Topographical disorientation: a synthesis 
and taxonomy. Brain 1999; 122: 1613-1628. 

AIMARD G., VIGHETTO A., CONFAVREUX C., Devic M. — La désorientation spa- 
tiale. Rev Neurol 1981; 137: 97-111. 

BENTON A.-L., VARNEY N.-R., HAMSHER K. — Visuospatial judgment: a clinical 
test. Arch Neurol 1978; 35: 364-367. 

BINKOFSKI F., BUCCINO G., DOHLE C. e¢ a/. — Mirror agnosia and mirror ataxia 
constitute different parietal lobe disorders. Ann Neurol 1999; 46: 51-61. 

CHEN L.-L., LIN L.-H., GREEN E.-J. et al. — Head-direction cells in the rat poste- 
rior cortex. Exp Brain Res 1994; 101: 8-23. 

CRITCHLEY M. — Altérations de |’ organisation visuospatiale dans les lésions oc- 
cipito-pariétales. In: Les Grandes Activités du lobe occipital, Th. ALAJOUANI- 
NE. Masson, Paris, 1960. 

Hasis M., Siricu A. — Pure topographical disorientation: a definition and ana- 
tomical basis. Cortex 1987; 23: 73-85. 

HECcAEN H. — Introduction a la neuropsychologie (1 vol.). Larousse Université, 
Paris, 1972. 

HECAEN H., PENFIELD W., BERTRAND C., MALMO R. — The syndrome of aprac- 
tognosia du to lesions of the minor cerebral hemisphere. Archives of Neurology 
and Psychiatry 1956; 75: 400-434. 

KAWAHARA N., SATO K., MuRAKI M. et al. — CT classification of small thalamic 
hemorrhages and their clinical implications. Neurology 1986; 36: 165-172. 
MILNER B. — Visually-guided maze learning in Man: Effects of bilateral hippo- 
campal, bilateral frontal and unilateral brain lésions. Neuropsychologia 1965; 
3: 339-352. 

NEWCOMBE F., RATCLIFF G. — Disorders in visuospatial analysis. In: Handbook 
of Neuropsychology, F. BOLLER et J. GRAFMAN. Elsevier, Amsterdam, 1989. 
PALLIS C.-A. — Impaired identification of faces and places with agnosia for co- 
lours. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1955; 18: 218-224. 

PeTers M., LAENG M., LATHAM K. ef al. — A redrawn Vanernberg & Kuse 
Mental Rotation Test: different versions and factors that affect performance. 
Brain Cogn 1995; 28: 39-58. 

TAKAHASHI N., KAWAMURA M., SHIOTA J. ef al. — Pure topographic disorienta- 
tion due to right retrosplenial lesion. Neurology 1997; 49: 464-469. 
WARRINGTON E.K., RABIN P. — Perceptual matching in patients with cerebral 
lesions. Neuropsychologia 1970; 8: 475-487. 


9 


NEGLIGENCIAS 
UNILATERALES 


«Y ya no veo, en la jaula, 

EI fino resorte del balancin 

Va, viene, a la izquierda, a la derecha, 
Como una mariposa de acero.» 
Théophile Gautier 


LA NEGLIGENCIA ESPACIAL UNILATERAL 
Y SU CONTEXTO SEMIOLOGICO 


Descripcion clinica 


124 


La negligencia de un lado del espacio, inatencion visual unilateral 0 agnosia 
espacial unilateral designa la incapacidad de prestar atencion y de incitar la 
accion, tanto en un hemiespacio como en el hemicuerpo correspondiente. El 
espacio (corporal y extracorporal) afectado acostumbra a ser el del lado iz- 
quierdo: las lesiones del hemisferio derecho provocan las negligencias mas fre- 
cuentes, mas graves y de mayor duracion. 

Dentro de las formas masivas, existe una negligencia absoluta de todo lo que 
sucede a la izquierda del paciente, el cual escribe, lee, dibuja 0 coge sdlo con 
una mano (acinesia direccional) lo que se encuentre en un solo hemiespacio, 
por ejemplo, el lado derecho, ya sea este espacio materializado por una pagina, 
una mesa 0 una habitacion. El espacio ignorado es aquel que se propone para 
que el sujeto lo explore: se trata, por lo tanto, del espacio «global» (asi el sujeto 
no lee, no dibuja mas que en la parte derecha de la pagina), pero también de las 
unidades de tratamiento que segmentan el espacio global (asi, el sujeto solo di- 
buja en la parte derecha de la pagina, la parte derecha de un cubo o de una casa; 
lee solamente la parte derecha de un texto escrito y la parte derecha de las pala- 
bras, la parte izquierda de cada palabra no es leida, o es leida de manera inexac- 
ta). El enfermo no presta atenci6n a cualquier observador que se encuentre a su 
izquierda 0, en todo caso, no se gira hacia él: si responde a sus preguntas, lo 
hace mirando al interlocutor situado a su derecha. Los sujetos tienen grandes 
dificultades para seguir un itinerario o incluso para salir de una habitacion 
cuando la puerta se sitia a su izquierda: en ese caso, la salida puede encontrar- 
se después de que el sujeto haya girado en circulo, reintegrando la puerta den- 
tro de su espacio derecho. Al caminar, tropiezan con los obstaculos situados a 
su izquierda y son incapaces de conducir un vehiculo. La negligencia afecta a 
una mitad del espacio y no a un hemicampo visual. Aunque una hemianopsia 
lateral homénima se asocia frecuentemente a la negligencia espacial, ésta no es 
«ni constante ni necesaria» (Hecaen, 1972). 

La negligencia es, por lo tanto, a la vez atencional (vertiente aferente) e inten- 
cional (vertiente eferente). La negligencia afecta también a la representacion 
mental del espacio: de esta manera, el sujeto sdlo puede describir la parte dere- 
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cha de un lugar familiar (como un lugar de su ciudad), pero describe el otro lado 
del lugar si se le pide girarse mentalmente y describir de nuevo el sitio; el mismo 
fendmeno se puede observar pidiendo al sujeto que cite las principales ciudades, 
imaginando el mapa de su pais. Puede considerarse que la negligencia represen- 
tacional no es una modalidad evolutiva de una negligencia global y que puede 
existir una disociacion entre una negligencia perceptiva y una negligencia repre- 
sentacional desde la instauracion de los trastornos. No obstante, una negligencia 
representacional aislada ha sido menos observada que una negligencia percepti- 
va con o sin negligencia representacional (Ortigue ef al., 2001). 

El hemicuerpo también esta comprometido por esta negligencia espacial: el 
sujeto «olvida» afeitarse la parte derecha de su cara y se cubre con la sabana o 
con su ropa solamente la parte derecha de su cuerpo. Esta alteracion puede in- 
terpretarse como de orden asomatognésico; también puede considerarse que el 
cuerpo, que forma parte del espacio en si mismo, es el objeto de la misma he- 
minegligencia. 

La negligencia espacial puede acompafiarse de una negligencia multimodal: 
tactil (en ausencia de anestesia), auditiva, olfativa y motora (v. mas adelante). 

La agnosia espacial unilateral se explora de multiples maneras (fig. 9.1): se 
pide al sujeto que numere y sefiale con su dedo las personas presentadas a su al- 
rededor en la habitacion; se le pide que denomine los objetos distribuidos de- 
lante de él; se le pide que dibuje un cubo, una casa, que escriba un dictado bre- 
ve, describa un paisaje o lea un texto. Asi, la negligencia espacial, en su forma 
pura, aparece cuando se pide al sujeto que lea un texto dispuesto verticalmente 


Fig. 9.1. Agnosia espacial unilateral derecha (cortesia de la Prof. Dra. Arroyo-Anlld; Clini- 
ca de la Memoria de Dano Cerebral y Universidad de Salamanca, 2005). Parrafo dic- 
tado aun paciente con heminegligencia espacial derecha. El enfermo ha comenzado 
escribiendo sobre la mitad del folio y se observa que acaba cada linea mas a la iz- 
quierda que la anterior, ignorando progresivamente la parte derecha del folio. 
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en tres o cuatro columnas; también se pueden utilizar tests de exploracion vi- 
sual, dibujando en un folio de papel circulos 0 trazos sucesivos cubriendo la 
pagina y pidiendo al sujeto que los tache uno después de otro; se pueden utili- 
zar tests de exploracién visual «validados», algunos simples como el test de 
Albert, y otros mas complejos y mas aptos para revelar heminegligencias mo- 
deradas, como el test de Weintraub y Mesulam. La prueba de biseccion de li- 
neas consiste en pedir al sujeto que indique el punto medio de las lineas de lon- 
gitud variable: el punto medio indicado se desvia hacia la derecha. El test 
comportamental de inatencién comprende seis subtests, que permiten cuantifi- 
car la negligencia espacial (Thames Valley Test Company). 


Otras manifestaciones de la heminegligencia 
y problemas asociados 


Fenémeno de extinci6n 


Un estimulo sensorial, percibido cuando se aplica aisladamente, ya no se perci- 
be cuando un estimulo idéntico se aplica en el mismo momento de manera si- 
métrica. La extincidn puede ser, de esta manera, sensitiva (el sujeto percibe el 
tacto sobre su hemicuerpo izquierdo, pero sdlo lo percibe en el hemicuerpo de- 
recho cuando las dos estimulaciones tactiles se aplican al mismo tiempo en dos 
puntos simétricos de los dos hemicuerpos). Puede ser visual: el sujeto que cesa 
de percibir el dedo del examinador que se mueve en su hemicampo izquierdo 
cuando un dedo se mueve simétricamente en cada hemicampo visual. Puede 
ser auditiva: el sujeto que tiene una hemianacusia izquierda en el test de escu- 
cha dicotica. Puede incluso ser olfatoria. La extincién podria ser una forma ate- 
nuada de la negligencia, aunque existen observaciones que muestran que estos 
fendmenos aparecen de manera aislada. 


Alexia y agrafia espaciales 


Ya han sido tratadas (v. anteriormente y pags. 62 y 72); podemos afiadir la dis- 
calculia espacial: el enfermo, con heminegligencia, escribe las operaciones en 
la parte derecha del folio; sabe calcular, pero puede cometer errores, puesto 
que omite el hecho de tener en cuenta una o varias cifras situadas a la izquierda 
0 puede, en una suma o en una resta, desplazar hacia la derecha una linea en re- 
laci6n a otra. 


Anosognosia y hemiasomatognosia 


Una anosodiaforia, una anosognosia de una hemiplejia, incluso una hemiaso- 
matognosia, acompafian con frecuencia a la negligencia espacial. También se 
puede observar una aloestesia. Una anosognosia también puede acompaifiar a 
una hemianopsia. 


Alteraciones motoras y oculomotoras 


Ademias de la acinesia direccional, se observa frecuentemente una acinesia es- 
pacial (el brazo contralateral a la lesidn es menos movil en el espacio homola- 
teral a la lesion) y una negligencia motora (v. mas adelante). 
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Las alteraciones oculomotoras son frecuentes, pero no constantes: desvia- 
cidn de la cabeza y de los ojos hacia el hemisferio lesionado, paralisis 0 paresia 
de la mirada (a veces limitada a las sacudidas) hacia el lado opuesto a la lesion. 
Ciertas limitaciones de los movimientos de lateralidad al hemiespacio ignora- 
do se interpretan como un problema intencional que traduce una ausencia de 
accion exploratoria de la mirada en relacién con un hemiespacio o un tipo par- 
ticular de negligencia motora o de acinesia direccional aplicada a la esfera ocu- 
lomotora. 


Localizaciones de las lesiones 


La negligencia espacial unilateral pertenece selectiva pero no exclusivamente a 
la patologia del hemisferio menor: las lesiones, cuando son corticales, afectan 
al ldbulo parietal derecho y, en particular, al l6bulo parietal inferior, en asocia- 
cién con la union temporoparietooccipital. Cartografias efectuadas en neuroi- 
magen por resonancia magnética de alta resoluci6n detectaron dos estructuras: 
el giro angular del lobulo parietal inferior y la region parahipocampica (Mort er 
al., 2003). Se puede observar también una negligencia en las lesiones del lobu- 
lo frontal dorsolateral derecho o del giro cingular. Las lesiones subcorticales 
pueden afectar al talamo, al neostriatum (micleo caudado y putamen) y a la for- 
macion reticular mesencefalica. Las lesiones de las conexiones entre esas es- 
tructuras, que pasan por la sustancia blanca, pueden ocasionar una negligencia 
(en particular, en el ldbulo frontal). También se ha podido observar una negli- 
gencia después de una lesion del brazo posterior de la capsula interna (infarto 
de la coroidea anterior). 

La fisiopatologia de la negligencia espacial ha sido objeto de numerosas hi- 
potesis y controversias. Se ha podido observar una semiologia «construida» 
bajo la influencia de los trastornos de la sensibilidad del hemicuerpo (impi- 
diendo la sintesis de los datos sensoriales: amorfosintesis, segun la expresion 
de Denny-Brown), de la hemianopsia lateral homénima (que podria agravar 
una negligencia), de los problemas oculomotores (alterando la exploracion de 
un hemiespacio, pero que puede a veces concebirse como una consecuencia de 
la negligencia) y de un déficit de la vigilancia con confusion mental. 

Pero estos problemas no aparecen de manera constante en las negligencias 
espaciales. Podemos avanzar la hipotesis de la dislocacién de una representa- 
cidn interna del espacio extracorporal, lo que no explicaria la mejora de la alte- 
racion bajo incitacion verbal o por orientacién de la mirada hacia el lado igno- 
rado. En su componente aferente, la negligencia espacial podria concebirse, 
segun Heilman y cols., como un trastorno de la vigilancia y de la atencion, in- 
ducido por el disfuncionamiento de wn circuito reticulo-talamo-cortico-limbo- 
reticular (fig. 9.2): la formacion reticular mesencefalica, cuya lesion induce en 
el mono una heminegligencia, permite una activacin cortical (exacerbacién 
de la vigilancia o alerta atencional) que permite, prepara y precede los trata- 
mientos sensoriales especificos, que estan en la base de la atencién dirigida o 
selectiva. En efecto, la formacion reticular mesencefalica ejerce una accion de 
inhibicion sobre el nucleo reticular talamico, anulando de esta manera, la inhi- 
bicién que este ultimo ejerce sobre la transmision al cértex de los mensajes 
sensitivosensoriales que llegan a los nucleos talamicos especificos. Estos men- 
sajes llegan, a continuacion, a las areas primarias (somestésica, auditiva, vi- 
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Fig. 9.2. Esquema simplificado de los circuitos implicados en la alerta atencional y en la 


atencion sensorial (de Heilman). RM, Formaci6on reticular mesencefalica. NR, Nu- 
cleo reticular del talamo. NS, Nucleos especificos del talamo (nucleo ventrocaudal o 
ventroposterolateral, relevo de las vias sensitivas, cuerpo geniculado lateral, relevo 
de las vias visuales, cuerpo geniculado medial, relevo de las vias auditivas). El nucleo 
reticular inhibe las proyecciones talamocorticales a partir de los nUcleos especificos. 
La inhibicién del NR por la RM facilita, por lo tanto, la proyeccién de los mensajes 
sensoriales a partir de los nucleos talamicos especificos. También es una facilitacién 
que permite la inhibicidn del NR por el cértex: esta inhibiciédn se ejerce de manera 
especifica sobre cada una de las modalidades sensoriales a partir de las areas aso- 
ciativas, mientras que se ejerce de manera global a partir de las areas de conver- 
gencia polimodales (cortex temporoparietal y prefrontal). 


sual, etc.), se transmiten a las areas asociativas unimodales y, mas tarde, a las 
areas de convergencia polimodales (en particular, el surco temporal superior y 
el lobulo parietal inferior), estructuras relacionadas con los cértex frontal y lim- 
bico. No obstante, los cortex temporoparietal y frontal pueden, a su vez, proyec- 
tarse sobre la formacion reticular mesencefalica reforzando la alerta, y sobre el 
nucleo reticular talamico, reforzando la transmision de los mensajes sensitivos 
y sensoriales al cortex primario especifico. El fendmeno de extincidn podria 
explicarse por una elevacion del umbral perceptivo del lado lesionado, provo- 
cando, en caso de estimulacion simultanea, una no percepcion del lado no con- 
tralateral a la lesion («oscurecimiento»). 

También podemos evocar una supresion de la inhibicion reciproca de los he- 
misferios cerebrales: en caso de lesion cerebral, el hemisferio normal ejerce so- 
bre el hemisferio lesionado una accién inhibidora mas poderosa que aquella 
que recibe del hemisferio lesionado; de esta manera, las estimulaciones contra- 
laterales al hemisferio lesionado (demasiado inhibido) no se perciben. Tam- 
bién se puede calcular una limitacion de la capacidad atencional del hemisferio 
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sano, que dirige su atencion a las estimulaciones heterolaterales, pero que tam- 
bién intenta compensar la lesion del otro hemisferio, dirigiendo su atencién ha- 
cia las estimulaciones ipsolaterales: esta compensacion, de capacidad limitada, 
se desborda en caso de estimulaciones bilaterales. Habiéndose constatado que 
la desviacién de la mirada hacia la izquierda podia suprimir una extincidn so- 
mestésica izquierda, se ha propuesto que la desviacion de la mirada es un me- 
dio privilegiado de activacion hemisférica y que la extincidn podria ser la con- 
secuencia del desequilibrio de la activacién hemisférica. El cortex frontal, en 
razon de sus relaciones con el ldbulo parietal, con el giro cingular (implicado 
en la informaci6n motivacional), el striatum y el colliculus superior (implicado 
en el control oculomotor), desempefia una funcién central en el dispositivo in- 
tencional, es decir, las respuestas motoras generadas por las informaciones 
sensoriales. Segun Mesulam, la organizacion de la red neuronal implicada en la 
distribucion de la atencion dirigida se basa en tres estructuras conectadas entre 
si (fig. 9.3): el cortex parietal posterior (referencia sensorial del mundo contex- 
tual o extrapersonal), el lobulo frontal y sus areas oculomotoras (que organizan 
la orientacion y los movimientos en el espacio extrapersonal) y el giro cingular 
implicado en la representacion motivacional; cada una de estas tres estructuras 
recibe los influjos que provienen de la formacion reticular y de las conexiones 
especificas con el striatum y el talamo. La asociacion de la negligencia a las al- 
teraciones somatognosicas se relaciona con la lesién del esquema corporal 
dentro del propio lébulo parietal. 


Representacion Representacion 
sensorial motora 
Cortex |< >) Cortex 
parietal frontal 
posterior 7 
a Talamo 


Striatum 


Representacion 
motivacional 


Cortex 
cingular 


ik 
| 


| Formaci6n reticular 
ALERTA 


Fig. 9.3. Los circuitos implicados en la puesta en marcha de la atencion dirigida hacia 


el mundo contextual, segin Mesulam. Existen tres representaciones interdepen- 
dientes, pero interconectadas, del espacio extrapersonal, y cada una de ellas recibe 
influencias reticulares. Las lesiones de cada una de esas representaciones o de sus 
conexiones (asi como del talamo y del striatum) pueden ocasionar una heminegli- 
gencia. 
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La asimetria hemisférica podria explicarse por el hecho de que las redes neu- 
ronales implicadas en los procesos atencionales e intencionales se activan sola- 
mente a nivel del hemisferio izquierdo por las informaciones que provienen del 
espacio derecho o de las acciones que podrian Ilevarse a cabo en ese mismo es- 
pacio, mientras que las mismas redes hemisféricas derechas se activan indepen- 
dientemente de cual sea el hemisferio implicado (fig. 9.4): ademas, el hemisfe- 
rio derecho desempefiaria una funcion predominante en la alerta cortical: asi, una 
lesion izquierda puede compensarse por la actividad del hemisferio derecho. La 
teoria de los vectores atencionales postula que la atencidn se sostiene por dos 
vectores direccionales, de los cuales uno, dirigido hacia la derecha y gestionado 
por el hemisferio izquierdo, suele ser mas potente que su homologo heterolate- 
ral: de esta manera, una lesion derecha hara desaparecer ese desequilibrio y cap- 
tara la atencion hacia la derecha, mientras que una lesion del hemisferio izquier- 
do atenuara el desequilibrio natural y tendra consecuencias menores. 

El modelo referencial postula que el encéfalo, que reune las informaciones 
sensoriales visuales, vestibulares y propioceptivas, genera y gestiona una refe- 


ESPACIO ESPACIO 


HEMISFERIOS 


IZQUIERDO DERECHO 


IZQUIERDO DERECHO 


Fig. 9.4. Asimetria hemisférica de la atencidn dirigida. Modelo propuesto por Mesulam 
para explicar la especializaci6n del hemisferio derecho en la distribucién de la aten- 
cidn dirigida en su vertiente aferente (sensorial o atencional propiamente dicha, 1, 
2, 3) y ensu vertiente eferente (dirigida o intencional, 4, 5, 6). 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Negligencias unilaterales 131 


rencia egocéntrica, es decir, una representacion del espacio centrado sobre el 
eje sagital del cuerpo. Al pedir a los sujetos que, con los ojos cerrados, sefialen 
«delante de ellos», se puede observar, en heminegligencias, una desviacion ip- 
solesional consistente en un desplazamiento hacia el lado lesionado de la posi- 
cion de referencia egocéntrica, anulando asi la superposicion existente en el su- 
jeto normal entre esas coordenadas egocéntricas y alocéntricas, lo que 
explicaria la negligencia espacial (Jeannerod y Biguier, 1989). De este modo, 
la estimulacion vestibular calérica por irrigacién de agua fria en la oreja iz- 
quierda provoca un nistagmo cuya fase lenta esta dirigida hacia la izquierda, 
mejorando transitoriamente los componentes atencional e intencional y tam- 
bién el representacional de la negligencia izquierda, reestableciendo transito- 
riamente la referencia egocéntrica. Lo mismo sucede manteniendo prolongada- 
mente una rotacion del tronco hacia la izquierda, una vibracién de los musculos 
de la nuca o manteniendo estimulaciones eléctricas transcutaneas de la nuca 
del lado izquierdo. El uso de prismas que imponen una desviacion de la mirada 
hacia la derecha provoca en el sujeto normal un desplazamiento de su sefializa- 
cién «delante a la derecha», hacia la derecha, y después un fendmeno de adap- 
tacidn con desplazamiento de esa sefializacion del lado opuesto (por lo tanto, 
hacia la izquierda). Este fendmeno de adaptacion se ha observado también en 
sujetos heminegligentes que desvian su referencia egocéntrica hacia la izquier- 
da de manera mucho mas notable que los sujetos normales (fig. 9.5). Pero, ade- 
mas de la mejora de la «indicaci6n de sefialar delante a la derecha», la adapta- 
cidn prismatica también mejora otros signos de la negligencia espacial 
observada en particular en pruebas que incluyen tachar un simbolo o de bisec- 
cidn de lineas (Rossetti et al., 1998), de dibujo (fig. 9.6) y de lectura. Incluso la 
negligencia representacional se ve influenciada favorablemente por ese fend- 
meno de adaptacion. No obstante, la negligencia no puede explicarse por un 
solo trastorno de la referencia egocéntrica, puesto que la desviacion de la refe- 
rencia egocéntrica puede observarse en ausencia de negligencia (p. ej., en suje- 
tos con hemianopsia lateral homonima, en una heminegligencia izquierda por 
lesion hemisférica derecha, incluso en un sindrome vestibular) y, sin embargo, 
ciertos heminegligentes son capaces de copiar dibujos situados en su izquierda, 
pero sin copiar la mitad izquierda de los dibujos, lo que muestra que la negli- 
gencia puede también proceder de una alteracién de las coordenadas alocéntri- 
cas, es decir, del eje de simetria de los objetos en si mismos (Chokron y Barto- 
lomeo, 1999; Driver y Halligan, 1991). Por el contrario, se ha observado una 
negligencia representacional pura al pedir al sujeto que realice una descripcién 
visual en relacion con una referencia egocéntrica y, sin embargo, la negligencia 
no aparecia ya suscitando la misma descripci6n visual, pero sin imponer al su- 
jeto una referencia egocéntrica, sino en condicién alocéntrica (Ortigue ef al., 
2001). No obstante, para afirmar tal disociacién, es necesario evaluar las ima- 
genes mentales, puesto que si se pidiese a un individuo que nombrara las prin- 
cipales ciudades de Espafia, sin imaginarse el mapa de Espafia, estariamos en- 
tonces realizando una simple prueba de fluencia verbal. 

Asi, los efectos de la adaptacion prismatica no puede resumirse en una mo- 
dificacion de las informaciones visuales que enmiendan la sola referencia ego- 
céntrica, lo que conllevaria la mejora de otras manifestaciones de negligencia. 
Todo ello permite creer que los primas actuan a nivel de representaciones espa- 
ciales, posiblemente por activacion del hemisferio izquierdo. En todo caso, in- 
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Fig. 9.5. Accion de la desviacion prismatica hacia «delante a la derecha» (de Y. Rossetti 
et al., en: Los sindromes de negligencia espacial, bajo la direccién de D. Perennou, 
V. Brun y J. Pélissier, Masson, Paris, 1998, pag. 303). Las sefalizaciones realizadas 
«delante a la derecha» por sujetos sanos para evaluar su referencia egocéntrica co- 
rresponden habitualmente a su eje sagital objetivo (pretest). La adaptacién prisma- 
tica (50 movimientos de sefalar realizados en algunos minutos) con una desviacion 
Optica hacia la derecha (10 grados) induce un desplazamiento de esas senalizacio- 
nes hacia la izquierda (postest). Los pacientes con negligencia suelen presentar una 
desviacidn de su referencia egocéntrica hacia la derecha (pretest). El efecto de la 
adaptacion prismatica sobre «delante a la derecha» de los pacientes es mas impor- 
tante que el observado en sujetos normales (flechas negras) y, por lo tanto, desvia 
las senalizaciones manuales hacia la izquierda. 


ducen una reorganizacion durable, ya que el fendmeno de adaptacion persiste 
(postefecto) una vez que los prismas se retiran. De hecho, /a adaptacion pris- 
matica es considerada como el método de eleccion para ayudar a la rehabili- 
tacion de los pacientes que sufren una heminegligencia (Farné et al., 2002). 


NEGLIGENCIA MOTORA 


La negligencia motora, hemiespontaneidad motora 0 hemiacinesia es una su- 
butilizacién de un hemicuerpo en su motilidad espontanea; no debe confundir- 
se ni con la acinesia direccional, ni con la acinesia espacial. Coexiste con la ne- 
gligencia espacial (v. anteriormente), pero también puede aparecer de manera 
aislada. El hemicuerpo y, en particular, la mano «descuidada», se subutilizan 
tanto en la gesticulacion espontanea como en las actividades gestuales uni 0 bi- 
manuales que se piden al sujeto (servirse para beber, descorchar una botella); el 
miembro superior «ignorado» puede colgar fuera de la cama 0 a lo largo del 
cuerpo cuando el sujeto esta sentado delante de una mesa, sobre la que se apo- 
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Fig. 9.6. Copia del dibujo de Gainotti que refleja los efectos y la persistencia de la adap- 


tacion prismatica (de Y. Rossetti et a/., en: Los sindromes de negligencia espacial, 
bajo la direccién de D. Perennou, V. Brun y J. Pélissier, Masson, Paris, 1998, pag. 
305). A. Antes de la adaptacion prismatica. B. Justo después de la adaptacion pris- 
matica. C. Dos horas mas tarde. 


ya una sola mano. Al caminar, el miembro superior no se balancea, y el miem- 
bro inferior se arrastra. Sin embargo, las dificultades son fluctuantes y se mejo- 
ran por la incitacion verbal. La negligencia no se imputa a una pardlisis leve, 
como lo prueba el hecho de tener la posibilidad de teclear. Pero una negligen- 
cia puede afiadirse a una hemiparesia. No existe anosognosia y el interrogato- 
rio puede sugerir la existencia de un déficit motor. Las negligencias puras se 
observan mas frecuentemente en lesiones del hemisferio derecho, que pueden 
afectar a la region parietal posterior, al lobulo frontal, al talamo o a la sustancia 
blanca subcortical que esas tres estructuras, e incluso a la parte anterior de la 
capsula interna. La negligencia motora puede concebirse como una alteracion 
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de la intencionalidad del gesto, aunque también afecta a los movimientos auto- 
maticos. Incluso cuando se presenta en una forma pura, podria concebirse 
como una forma leve de negligencia atencional, alterando la adaptacion de los 
gestos, cuya adecuacion depende de la calidad del tratamiento de las informa- 
ciones espaciales y, en particular, visuales. 
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O | TRASTORNOS DEL 
ESQUEMA CORPORAL 
O ASOMATOGNOSIA 


Incluso con los ojos cerrados, tenemos conciencia de los limites de nuestro 
cuerpo, de su volumen en el espacio, de nuestras posturas y de nuestros movi- 
mientos. Esta experiencia del propio cuerpo constituye una «referencia ego- 
céntrica» que permite actuar en el espacio que nos rodea. La representacion 
mental del cuerpo, denominada «esquema corporal», se elabora progresiva- 
mente, gracias a las aferencias sensitivas relacionadas estrechamente, desde el 
comienzo de la vida, con la motricidad. De esta manera se construye la imagen 
de nuestro cuerpo que, a continuacion, llega a ser relativamente independiente 
de los procesos que han permitido su elaboracién: la experiencia del miembro 
fantasma de los amputados o de las lesiones medulares atestiguan este hecho. 
El lébulo parietal desempefia una funcion central en la edificacién y el mante- 
nimiento de la imagen del cuerpo, cuyas alteraciones pueden expresarse de ma- 
nera uni o bilateral. 


ALTERACIONES UNILATERALES 
DE LA SOMATOGNOSIA 
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Estas alteraciones suelen acompafiar a una hemiplejia y pueden presentarse 
bajo tres aspectos. La anosodiaforia designa la indiferencia del enfermo en re- 
lacion con su hemiplejia; la anosognosia (término que designa la negacion de 
una «enfermedad» en el sentido amplio del término; p. ej., una afasia de Wer- 
nicke, una hemianopsia o una ceguera cortical) se aplica aqui a la hemiplejia; el 
enfermo no sabe que tiene un hemicuerpo paralizado y rechaza admitir la evi- 
dencia, incluso cuando se le pone delante de sus ojos la mano inerte, preguntan- 
dole si puede moverla (sindrome de Anton Babinski). En ocasiones, el enfermo 
admite una «debilidad» de la mano, del brazo o del miembro inferior, pero re- 
chaza admitir que esa debilidad sea la causa de su déficit. La hemiasomatogno- 
sia designa el sentimiento de extrafieza, de no pertenencia del hemicuerpo y, en 
particular, de la mano que el enfermo no reconoce como suya; a veces, el enfer- 
mo atribuye al hemicuerpo, y en particular a su miembro superior y a su mano, 
vividos de forma alucinatoria, un mayor numero de miembros, como que perte- 
necen a otro individuo, 0 como extrafios. Se trata (v. cap. 5) de uno de los tipos 
semioldgicos de «mano extrafia» (asi, un agricultor que tuvo una hemiplejia, 
rogaba que telefoneasen a su esposa, que habia olvidado su mano en su cama 
y que debia hacerle falta, puesto que su esposa «estaba sola para ocuparse de 
los trabajos de la casa y de la granja»). En ciertos casos, el hemicuerpo parali- 
zado es objeto de una personificacion. El paciente expresa, en relacién con su 
hemicuerpo, sentimientos de cdlera o de odio (misoplegia) o le hace reproches, 
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que pueden expresarse de manera mas 0 menos humoristica (una dama hemi- 
pléjica decia: «jamds he amado a mi mano izquierda, porque siempre ha sido 
perezosa, e incluso desagradable conmigo»). En algunas ocasiones se puede 
observar una aloestesia (el enfermo dice que se le toca el hemicuerpo ipsilate- 
ral a la lesion, cuando el que se le toca realmente es el hemicuerpo opuesto a la 
lesi6n). Cuando se pide al paciente que mueva el brazo paralizado, se observa 
una movilizacién del miembro homolateral (alocinesia), o la afirmacién del 
enfermo, segun la cual ha ejecutado la orden, lo que puede considerarse como 
una alucinacion cinestésica. 

Las alteraciones somatogndésicas se asocian frecuentemente a una hemine- 
gligencia espacial, a una hemianopsia lateral homonima, a una desviacion de la 
cabeza y de los ojos, a problemas sensitivos del hemicuerpo, a una apraxia 
constructiva, a una apraxia del vestido, a problemas de la vigilancia, a una con- 
fusi6n mental, a una indiferencia, asi como a un estado depresivo, pero esas 
asociaciones no son constantes y la anosognosia puede existir de manera pura, 
acompafiando a la hemiplejia. Las lesiones afectan preferentemente al hemis- 
ferio derecho: l6bulo parietal (particularmente al lobulo parietal inferior), y 
también a las estructuras subcorticales (talamo, nucleos grises centrales). 

Parece dificil considerar la anosognosia como una consecuencia de los pro- 
blemas sensitivos, de una confusion mental, de un problema anterior de la per- 
sonalidad, de una desconexion de las areas del lenguaje que, debido a la lesion 
hemisférica derecha, no reciben ya informaciones propioceptivas y visuales 
que provienen del hemicuerpo y del hemicampo visual izquierdos, puesto que, 
en ese caso, la anosognosia deberia desaparecer cuando el examinador Ileva 
el brazo del paciente a su hemicampo visual derecho. También se ha sugerido 
considerarla como un problema de tipo atencional 0 intencional en relacién con 
el hemicuerpo; asi, la ausencia de informacion sensitiva no permite al sistema in- 
tencional detectar lano movilizacién del miembro. Sin embargo, es posible con- 
siderar esos problemas como secundarios a una lesion de la funcién somatog- 
nosica, sostenida por el esquema corporal y organizada en el hemisferio menor. 


Sindrome de preocupacion aguda (sobre el hemicuerpo) 

izquierdo 
Este sindrome se ha observado en la fase aguda de infartos de la arteria parietal 
anterior derecha. Se acompajia de un déficit sensitivo grave del hemicuerpo 
que podria provocar una sensacion de extrafieza del hemicuerpo izquierdo, el 
cual es frotado, agarrado o pellizcado por el sujeto con su mano derecha o su 
pie derecho. Dicho comportamiento regresa en el momento en que el déficit 
sensitivo mejora. 


ALTERACIONES BILATERALES 
DE LA SOMATOGNOSIA 


Sindrome de Gerstmann 


Ya se ha descrito anteriormente (v. cap. 3, pags. 60 y 61). 
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Autotopoagnosia y heterotopoagnosia 


Consiste en una incapacidad para denominar, designar o describir las diferentes 
partes del cuerpo sobre el individuo mismo, ante un espejo y sobre el examina- 
dor. Sin embargo, los vestidos y los objetos se designan bien. Las partes del 
cuerpo no pueden designarse tampoco en dibujos, excepto aquéllas especifica- 
mente de los animales (como la trompa, los cuernos, etc.). En general, el sujeto 
es capaz de denominar las partes del cuerpo cuando son designadas por el obser- 
vador (Poncet et al., 1971). Las lesiones afectan a la region parietal posterior del 
hemisferio dominante y pueden acompajiar a los elementos de un sindrome de 
Gerstmann, a una apraxia constructiva, a una apraxia ideomotora y a una afasia 
de conduccion. Como para el sindrome de Gerstmann, se discute si la autoto- 
poagnosia es una consecuencia de los problemas del lenguaje o de una deso- 
rientacion espacial. Para Hecaen (1972), la agnosia digital y la autotopoagnosia 
podrian testimoniar una lesion especifica de la somatognosia o trastornos se- 
manticos que atafien selectivamente a los elementos del cuerpo humano. 

La alotopoagnosia corresponde a la incapacidad de sefialar elementos del 
mundo exterior, fuera del cuerpo del sujeto, y comprende la heterotopoagnosia, 
que corresponde a la incapacidad de sefialar los elementos corporales de otro 
sujeto, sefialando esos elementos sobre si mismo (Degos, 1998). Por el contra- 
rio, las partes corporales pueden sefialarse en una imagen o en una mufieca y no 
existe autotopoagnosia. Es importante constatar que se trata de un trastorno se- 
lectivo de la (auto)designacion, puesto que los sujetos no cometen errores so- 
bre la designacidn de las partes corporales, siendo remarcable el hecho de que 
designan, sobre otro sujeto, las partes corporales que se le piden sefialar sobre 
ellos mismos. La heterotopoagnosia puede concebirse como una alteracion de 
la funcion de designacion, gesto especifico del ser humano, que permite trans- 
formar las unidades perceptivas generadas por el entorno en unidades percepti- 
vas elaboradas con una localizacién y con una identidad independientes del su- 
jeto. La lesion responsable es parietal posterior izquierda. 


Asimbolia al dolor 


No debe confundirse con la hemiagnosia dolorosa, que puede acompafiar a 
ciertas hemiasomatognosias: la asimbolia al dolor es bilateral (Hecaen, 1972). 
A pesar de ello, la ausencia de reaccién motora al dolor no puede explicarse por 
una hipoestesia: el pinchazo se dinstingue del tacto, la sensacién dolorosa se 
reconoce como tal, pero el sujeto no reacciona de manera habitual; puede 
asombrarse por su déficit y, a veces, se ofrece al dolor que, de esta manera, no 
sdlo no genera ya un fendmeno de evitacion, sino que incluso puede inducir 
una reaccion de atraccion. La ausencia de reaccién motora también puede afec- 
tar a todo tipo de amenaza hecha al sujeto, ya sea verbal o visual (asimbolia al 
peligro), mientras que las reacciones vegetativas estan preservadas. La asimbo- 
lia al dolor puede considerarse como una agnosia especializada (analgognosia 
0 apractognosia algésica); el dolor perderia su significado, lo que es diferente 
de las consecuencias de lobotomias que atenuan el componente afectivo de los 
dolores, induciendo un comportamiento de indiferencia. Esta alteracion puede 
acompafiar a una afasia de Wernicke 0 a una afasia de conduccion, a una apra- 
xia constructiva o ideomotora, a una autotopoagnosia y a una aprosodia. Las 
lesiones afectan frecuentemente al hemisferio izquierdo; localizaciones de las 
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lesiones mas 0 menos vastas se han observado afectando al ldbulo parietal y, en 
particular, al giro supramarginal, al area somatosensitiva secundaria (SII), que 
ocupa una pequefia parte del opérculo parietal sobre el borde superior de la fi- 
sura de Silvio, y al lobulo frontal, aunque parece que la localizacion de la le- 
sion mas constante es el cértex insular. La asimbolia al dolor y al peligro puede 
considerarse como una agnosia especializada, una alteracién del esquema cor- 
poral o un sindrome de desconexion sensorilimbica. A favor de esta ultima hi- 
potesis milita el hecho de que las lesiones insulares posteriores pueden inte- 
rrumpir las conexiones entre el area somatosensitiva secundaria (SII) y el 
sistema limbico; ademas, la insula posterior posee conexiones reciprocas no 
solamente con las areas somatosensitivas, sino también con el cértex auditivo y 
el visual: su interrupcin explicaria que las estimulaciones dolorosas (y, a ve- 
ces, también las amenazas verbales y visuales) sean identificadas, pero que no 
generen las respuestas motoras y emocionales apropiadas. 
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RE 


7 | SORDERAS CORTICALES 
Y AGNOSIAS AUDITIVAS 


A semejanza de la ceguera cortical y de las agnosias visuales, se puede presen- 
tar una sistematizaciOn de las alteraciones de identificacion auditiva en las que 
se distinguen, primero, los trastornos sensoriales relacionados con un déficit de 
la recepcion cortical de los mensajes sensoriales auditivos (que corresponde- 
rian a la sordera cortical, equivalente a la ceguera cortical) y los trastornos del 
tratamiento perceptivo y asociativo de las sensaciones elementales (que corres- 
ponderia a las agnosias auditivas). Si bien la distinci6n entre sordera cortical y 
agnosia auditiva no siempre es facil, lo esencial es afirmar la integridad del 
oido interno, de los nervios auditivos y de las vias auditivas del tronco encefa- 
lico y el reflejo: el audiograma tonal esta a veces alterado o es de interpretacién 
dificil, pero los potenciales evocados auditivos del tronco encefalico y el refle- 
jo estapediano son normales. 

La ausencia de identificacién de los sonidos, aun siendo posible la audicién 
(los mensajes auditivos llegan del oido al cortex auditivo primario) definio la 
agnosia auditiva. Este término puede utilizarse para designar la incapacidad 
para reconocer, ya sea toda clase de sonidos (verbales y no verbales), ya sea 
unicamente sonidos no verbales (musica y ruidos), 0 sdlo los ruidos, lo que dis- 
tingue la sordera verbal pura, la amusia y la agnosia auditiva 0 agnosia para los 
ruidos. Ademas, seria necesario afiadir los trastornos de identificacion de la 
prosodia emocional del lenguaje oral. 


SUMEN NEUROFISIOLOGICO 


Y NEUROPSICOLOGICO DE LAS VIAS 
AUDITIVAS'! 


140 


Las ondas sonoras transmitidas por la via aérea se transmiten a la coclea, donde 
estimulan las células ciliadas sensoriales del 6rgano de Corti. A continuacion, 
los mensajes se transmiten al nervio auditivo, que recorre el conducto auditivo 
interno y, después, el angulo pontocerebeloso hasta su entrada en el tronco en- 
cefalico a nivel de la union bulboprotuberancial. Las fibras auditivas llegan de 
esta manera a los nucleos cocleares, donde nacen los axones de la segunda neu- 
rona. La parte mas importante cruza la linea mediana, constituyendo el lemnis- 
co lateral que asciende en el tronco encefalico, hace relevo o no en los tubércu- 
los cuadrigéminos posteriores (colliculus inferior) y pasa a los cuerpos 
geniculados internos (cuerpo geniculado medio). De estos ultimos nacen las ra- 
diaciones auditivas (via geniculotemporal), que atraviesan el sector sublenticu- 
lar de la capsula interna y se encuentran en las areas de la recepcidn auditiva 


1. Procedente de R. Gil. Neurologie pour le praticien, Simep, Paris, 1989. 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Sorderas corticales y agnosias auditivas 141 


constituidas, a nivel de T1 (giro temporal superior), por las circunvoluciones 
transversas de Heschl (areas 41 y 42 de Brodmann, que constituyen, respecti- 
vamente, las areas auditivas primaria y secundaria), por encima del area 22, de 
la cual conocemos su funcion en la descodificacién del lenguaje. 

Cada una de las cécleas se proyecta en los dos hemisferios, de lo que resulta 
que una lesion hemisférica unilateral no anule la audicién del oido opuesto. 
Ademas, un hemisferio cuyo giro de Heschl se lesiona puede recibir, por el 
cuerpo calloso, informaciones auditivas del otro hemisferio. El trastorno audi- 
tivo de un hemisferio puede detectarse por el test de escucha dicotica, que con- 
siste en presentar mensajes auditivos simultaneos y diferentes en cada uno de 
los oidos, a través de un casco estereofonico. En esta situacion, cada uno de los 
hemisferios escucha solamente el oido opuesto, por lo que la via cruzada neu- 
traliza la via ipsilateral. Como resultado, los mensajes que provienen del oido 
opuesto al hemisferio lesionado no son escuchados: se trata de la hemiana- 
cusia. 

Por otra parte, el test de escucha dicética refleja la asimetria funcional de los 
hemisferios y muestra la dominancia perceptiva del hemisferio izquierdo para 
el material verbal y del hemisferio derecho para el material no verbal (melo- 
dias, ruidos familiares o entonacion). 


HEMIANACUSIA Y SORDERA CORTICAL 


La hemianacusia es a la audicién lo que la hemianopsia es a la vision. No obs- 
tante, las vias auditivas procedentes de cada oido se proyectan esencialmente 
sobre el hemisferio heterolateral y, accesoriamente, sobre el hemisferio homo- 
lateral (v. anteriormente); la hemianacusia no puede detectarse clinicamente y 
necesita el artificio del test de escucha dicotica, que consiste en presentar si- 
multaneamente en cada oido un estimulo auditivo diferente (en forma de pares 
de estimulos, fonemas o palabras). Una hemianacusia puede afirmarse solo si 
la audici6n de los sonidos presentados de manera monoaural es normal y se ca- 
racteriza por la extincion de las estimulaciones que provienen de un oido. Las 
hemianacusias aparecen frecuentemente por lesiones hemisféricas contralate- 
rales al oido «que falla», temporales (corteza auditiva primaria, areas 41 y 42) 
0 perisilvianas, y se acompafian de una abolicion o de una asimetria de los po- 
tenciales evocados auditivos de latencia media sobre el hemisferio lesionado. 
No obstante, una hemianacusia izquierda puede aparecer en caso de descone- 
xin temporotemporal, ya se trate de una lesidn del cuerpo calloso en si mismo 
o de lesiones profundas de la sustancia blanca que alteran la entrada de los 
mensajes que deben atravesar el cuerpo calloso, a la derecha o la salida de los 
mismos, a la izquierda. En efecto, los mensajes auditivos que llegan al encéfa- 
lo derecho deben transferirse al otro hemisferio para que el sujeto pueda verba- 
lizar las estimulaciones auditivas que ha escuchado (fig. 11.1). 

La sordera cortical puede concebirse como una doble hemianacusia y se 
debe, por lo tanto, a lesiones bilaterales del cortex auditivo primario temporal o 
a lesiones que interrumpen las vias geniculotemporales, aunque puede ser difi- 
cil distinguir las agnosias auditivas globales aperceptivas. La sordera afecta, en 
principio, a todo tipo de sonidos, verbales y no verbales. Relacionada habitual- 
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Fig. 11.1. Esquema simplificado de las vias auditivas (de Gardner). 


mente con lesiones vasculares, se instala frecuentemente de manera subita en 
un sujeto que ha tenido un primer ictus. Habitualmente, el sujeto se queja de 
sordera y los potenciales evocados auditivos (Pa) de media latencia estan abo- 
lidos, si bien esos hechos no son constantes. Ello es debido a que las sorderas 
pueden no ser completas y, sobre todo, porque una sordera inicial evoluciona 
mas 0 menos rapidamente hacia una agnosia. 


AGNOSIAS AUDITIVAS 


Pueden clasificarse segun el nivel, aperceptivo o asociativo, del déficit del tra- 
tamiento de las informaciones auditivas, y también segun los registros de soni- 
dos cuyo reconocimiento esta alterado. 


Agnosias auditivas aperceptiva y asociativa 


Por lo tanto, pueden instalarse repentinamente o representar el estado evolutivo 
de una sordera cortical: asi, puede existir una inatencién auditiva y algunas al- 
teraciones de la audicion, pero esos trastornos son insuficientes para explicar la 
incapacidad de identificacién de los sonidos. Los ruidos (de la campana, del 
coche o de animales) no se distinguen ni se reconocen, excepto por lo que con- 
cierne a su intensidad; la prueba de la loto sonora (Nathan) muestra que los en- 
fermos no pueden decir lo que escuchan, ni designar el origen del ruido en una 
eleccion de imagenes. También tienen una sordera para el lenguaje y, por lo 
tanto, no pueden comprender lo que se les dice; no reconocen las melodias, los 
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instrumentos de musica que se les hace escuchar, asi como los ritmos. Los pa- 
cientes pueden o no reconocer si escuchan su lengua o una lengua extranjera; 
pueden o no reconocer el sexo del interlocutor e identificar a la persona que ha- 
bla (fonoagnosia) o la tesitura emocional de lo que se dice (agnosia auditiva 
afectiva, v. mas adelante). El déficit puede, inicial o secundariamente, predo- 
minar sobre uno u otro tipo de sonido; la dicotomia mas habitual se efectuia en- 
tre los sonidos verbales, por una parte, y los sonidos no verbales, por otra. Pue- 
de asociarse una afasia de Wernicke mas o menos grave. Las lesiones afectan 
frecuentemente a los dos lébulos temporales, implicando al giro temporal su- 
perior, es decir, a las conexiones eferentes del giro de Heschl. Ha podido obser- 
varse una lesion bilateral subcortical. 

Siguiendo la analogia del modelo visual, deberia ser posible distinguir las 
agnosias aperceptivas y las agnosias asociativas. En las primeras, el déficit 
afectaria al nivel discriminativo y no permitiria emparejar sonidos idénticos 
(notas musicales, estribillos de canciones célebres, ruidos de animales, voces 
humanas, ruidos de tren, de campana o de coche). En las segundas, el déficit 
afectaria al nivel asociativo y, aunque capaces de emparejar sonidos idénticos, 
los sujetos no identificarian los sonidos, y en pruebas de eleccién multiple, no 
podrian atribuir el sonido del martillo a la imagen del martillo y el sonido de la 
campana a la imagen de la campana, mientras que serian aptos para distinguir 
un sonido de otro. Ciertas observaciones sugieren la validez de esta distincion. 
Ademas, se han podido observar agnosias aperceptivas sin agnosia asociativa 
y, por lo tanto, sin déficit del reconocimiento, lo que muestra que un proceso 
perceptivo fragmentario puede ser suficiente para el reconocimiento de hechos 
sonoros, probablemente porque el sujeto los conoce con anterioridad. Sin em- 
bargo, es dificil asignar a esos dos tipos de agnosia (incluso a esos tres) una la- 
teralizacion preferencial en uno u otro hemisferio. 


Agnosias selectivas (o relativamente selectivas) 


Agnosia de los ruidos 


La agnosia selectiva de los ruidos (no verbales, no musicales) es excepcional y 
«relativamente selectiva», puesto que representa, en general, el modo evoluti- 
vo de una agnosia global, 0 bien se asocia a un déficit de la percepcidn de soni- 
dos musicales. No obstante, puede ser pura, incluso si los resultados de la ex- 
ploracién musical son equivocos. Se revela tras lesiones del hemisferio 
derecho, mas particularmente de la regién temporal, indicando la verificacion 
de observaciones por el giro temporal superior. Una lesion profunda talamoge- 
niculada, que incluya el cuerpo geniculado medio, podria ser responsable de 
este tipo de agnosia por desconexion entre el cuerpo geniculado medio y el cér- 
tex temporal derecho. El reconocimiento de los gritos 0 ruidos de animales 
también parece atribuirse al hemisferio derecho, mientras que las lesiones iz- 
quierdas ocasionan un déficit del reconocimiento de las onomatopeyas de los 
mismos gritos («quiquiriqui» para el gallo, «guau guau» para el perro, etc.) 


Sordera verbal 


La sordera verbal pura se caracteriza por una incapacidad de comprension del 
lenguaje oral mientras que el sujeto, sin trastornos del lenguaje interior, puede 
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hablar, leer y escribir (excepto en dictado) de manera satisfactoria. La sordera 
verbal se distingue de la afasia de Wernicke por la ausencia tanto de jerga como 
de trastornos de la escritura y de la lectura, y se distingue de la afasia transcorti- 
cal sensorial por la incapacidad de la repeticién, excepto en caso de lectura la- 
bial. La sordera verbal es frecuentemente el modo evolutivo de una afasia de 
Wernicke y la expresion oral puede comportar algunas parafasias. El enfermo 
puede quejarse de una dificultad para «escuchar» 0 una impresion de escuchar 
una lengua extranjera o un «tarareo indiferenciado». Cuando la lesion no es total 
y los pacientes tienden a identificar las palabras, sus errores no son de tipo se- 
mantico. Por el contrario, a veces pueden distinguir su lengua de una lengua ex- 
tranjera, probablemente gracias a la prosodia; en ocasiones, pueden reconocer 
las voces de los interlocutores familiares 0 diversas entonaciones emocionales. 

Parece que la sordera verbal se acompaiia de trastornos perceptivos: trastor- 
nos de la resolucién temporal con ampliacion del umbral de fusion de dos clics, 
es decir, del intervalo de tiempo necesario para que dos clics se perciban como 
un estimulo unico, lo que puede parecerse a la mejora de la comprension de las 
palabras por enlentecimiento del flujo del locutor y por la preservacién del re- 
conocimiento de las vocales, cuya duracién es mas larga que las consonantes; 
también podemos observar un déficit en las tareas de discriminacion fonética. 

La sordera verbal se observa en lesiones corticosubcorticales bitemporales o 
temporales izquierdas. Las primeras serian responsables de las sorderas verba- 
les por déficit perceptivo prefonémico y, las segundas, de las sorderas verbales 
por déficit de la discriminacion fonética, aunque dicha correspondencia lesiva 
no sea constante (Lambert, 1997). Los déficits prefonémicos reflejan alteracio- 
nes del tratamiento auditivo general de los sonidos, ya sean verbales 0 no (v. 
anteriormente). Los déficits fonémicos reflejarian alteraciones del tratamiento 
especifico de los sonidos verbales. La sordera verbal puede concebirse como la 
desconexion entre el area de Wernicke (preservada) y las aferencias auditivo 
homo y heterolaterales a nivel de cada giro de Heschl 0 de las radiaciones audi- 
tivas. En caso de lesion unilateral izquierda, la lesi6n concerniria no solamente 
a las radiaciones auditivas izquierdas, sino también a las fibras emergentes del 
cuerpo calloso que provienen del cortex auditivo derecho y se dirigen hacia el 
cortex auditivo izquierdo. En el esquema de Mesulam (1997), la sordera verbal 
puede proceder de una desconexion entre el input auditivo de las palabras y el 
area unimodal que trata las formas auditivas de las palabras, 0 incluso entre di- 
cha area y el area de Wernicke. 

Ellis et al. opusieron, en 1994, la sordera verbal «clasica» por déficit del 
analisis auditivo de los sonidos del lenguaje (word sound deafness) a la sordera 
de la forma de las palabras (word form deafness) concebida como una altera- 
cién del léxico fonoldgico que conservaria la capacidad de discriminacion de 
los fonemas, pero dejaria alteradas las pruebas de decision léxica auditiva (de- 
cir si una cadena de fonemas es una palabra o una no palabra) e impediria la 
comprension de las palabras. 


Agnosias de la musica o amusias receptivas 


Las amusias receptivas designan la incapacidad para reconocer tanto las melo- 
dias como sus caracteristicas musicales de base, como puede inventariarse en 
el test de Seashore: tonalidad, intensidad, ritmo, duraci6n, timbre y memoria 
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meldédica. Tales trastornos pueden aparecer en ausencia de afasia e incluso en 
ausencia de agnosia para los ruidos, de la misma manera que esta Ultima puede 
aparecer sin amusia, lo que aboga por la especificidad del tratamiento cerebral 
de los mensajes musicales. Pero la especificidad no descarta el caracter com- 
puesto de los mecanismos de reconocimiento musical, que harian intervenir el 
analisis de su organizacion meldédica y de su organizacion temporal (ritmo y 
medida), precediendo y permitiendo el acceso a una representacion memori- 
zada en un léxico o repertorio. Otra clasificacién propone distinguir tres nive- 
les de desintegracién: el no reconocimiento de la musica como tal entre otros 
sonidos, el no reconocimiento de los caracteres estructurales de la musica (to- 
nalidad, timbre, etc., v. anteriormente) y, finalmente, la imposibilidad de iden- 
tificar una melodia conocida, que puede existir en ausencia de los trastornos 
precedentes. Ademas, la musica, como el lenguaje, es un sistema codificado 
que posee a la vez un polo receptivo y un polo expresivo, un modo oral, canta- 
do y escrito. Finalmente, la exploracién de los conocimientos musicales no se 
ve facilitada por la diversidad de los conocimientos y aptitudes musicales: es lo 
que muestra el test de Seashore, concebido para descubrir talentos musicales 
en una poblacion escolarizada. 

Probablemente sea la gran diversidad de las competencias que la musica 
pone en juego lo que explique el caracter confuso e incluso contradictorio de 
las observaciones recogidas en afasicos. En efecto, una amusia puede acompa- 
fiar a una afasia, pero también ha podido observarse la preservacion del recono- 
cimiento de los ritmos, del timbre y de las melodias. Afasicos de Broca o de 
Wernicke pueden, por lo tanto, reconocer un acorde mayor de un acorde me- 
nor, detectar errores cometidos en la ejecucion de melodias conocidas 0 reco- 
nocer en eleccién multiple una melodia presentada con anterioridad, lo que ha 
demostrado también la observacion de musicos afasicos, siendo el caso mas 
conocido el de Maurice Ravel. Asi, estas constataciones pueden significar que 
una preservacion del reconocimiento musical es compatible con una afasia y 
dependeria mas bien del hemisferio derecho. El estudio del test de Seashore, 
antes y después de una lobectomia temporal, ha podido demostrar un descenso 
de las puntuaciones después de una lobectomia derecha en los subtests de dura- 
cion, timbre, intensidad y memoria melodica. La superioridad del oido izquier- 
do en el test de escucha dicética de melodias se invertiria en beneficio del oido 
derecho en miusicos. Prudentemente, se puede estimar que un no reconoci- 
miento de la musica como tal, considerada entonces como «un chirrido, un rui- 
do», se revela de una lesion hemisférica derecha. La percepcion de los caracte- 
res estructurales de las partituras musicales se deriva, sin duda, de los dos 
hemisferios. Por lo tanto, parece establecido que la percepcion de los ritmos es- 
taria asegurada normalmente por el hemisferio izquierdo y la apreciacion del 
contorno melddico estaria atribuida al hemisferio derecho, mientras que el ana- 
lisis de las tonalidades seria mas bien una funcion hemisférica izquierda. De 
esta manera, se explicaria la observacion de un violinista que después de un in- 
farto silviano izquierdo perdié el «oido absoluto» que antes poseia (es decir, la 
posibilidad de reconocer las notas sin la referencia de una nota de base). En 
cuanto a la capacidad de identificar una melodia, estaria selectivamente altera- 
da en lesiones del hemisferio izquierdo, aunque pueda preservarse en ciertos 
afasicos y alterarse en ciertas lesiones del hemisferio derecho. La recepcién de 
la musica escapa a una especializacion hemisférica demasiado estricta y, al 
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menos, esta claro que los dos hemisferios estan implicados en esa funcion. La 
diversidad de las situaciones clinicas se debe a multiples factores: {lateraliza- 
cion hemisférica ambigua y variable en numerosas competencias puestas en 
juego?, {diversidad de las aptitudes musicales?, jimplicacion preferencial de 
uno u otro hemisferio en funcion del aprendizaje musical? Es cierto que, in- 
cluso con aptitudes iguales, la discriminacion de dos tonalidades 0 de dos me- 
lodias no representa el mismo procedimiento en el no musico, el melomano y 
en el musico experimentado, puesto que estas tareas pueden proceder de cuali- 
dades perceptivas puras 0 modeladas por una formaci6n que refuerza esas cua- 
lidades (un oido «se educa») y puede someterlas a representaciones semanticas 
cada vez mas verbalizadas. Reconocer la melodia de una cancion y de un con- 
cierto puede incluir procedimientos diferentes en funcidn de los sujetos. Falta 
destacar el papel desempefiado por la emocion estética, poco considerada en 
investigaciones neuropsicoldgicas, que se centran en inventarios técnicos de 
las aptitudes musicales mas que en un procedimiento ecoldgico, puesto que la 
funcion central de la musica es, en primer lugar, la de comunicar emociones tan 
diversamente sentidas de un individuo al otro, en funcidn de su cultura, de su 
propia historia y de sus gustos. 

Pero seria artificial tratar las amusias «receptivas» sin abordar los trastornos 
de expresion musical. Se admite que la expresion melddica se preserva en la 
afasia y que los enfermos pueden cantar con palabras su estereotipia (en la afa- 
sia de Broca) o tararear sin palabras (en la de Wernicke); es posible constatar 
que la expresiOn melddica puede favorecer la expresién verbal en uno u otro 
tipo de afasia, lo que, por otra parte, suscita un interés reeducativo. El hemiplé- 
jico izquierdo puede presentar una alteracion de la expresion cantada con dis- 
prosodia, contrastando con la capacidad de decir palabras. Asi, las capacidades 
de expresiOn musical estan atribuidas al hemisferio derecho. 

La musica puede escucharse y cantarse; también puede ser leida y escrita, 
gracias a un sistema codificado verbalizado: pentagrama, claves, notas, reglas 
de solfeo cuyas alteraciones acompafian a las afasias, las agrafias, las alexias, 
aunque existen observaciones excepcionales de agrafia musical sin agrafia ver- 
bal y de alexia musical sin alexia verbal. La manipulacion de los instrumentos 
de musica revela competencias apraxicas. 

Se ha descrito una apraxia especificamente musical, la apraxia instrumental 
bimanual, que no permite tocar instrumentos como el piano o el acorde6n; este 
trastorno se ha podido observar después de lesiones del hemisferio derecho, del 
ldbulo temporal izquierdo o de los dos hemisferios. 


Agnosias paralinguisticas: agnosias de la prosodia emocional 
y fonoagnosia 


Las agnosias paralingtiisticas reagrupan las agnosias que no afectan a los men- 
sajes verbales en si mismos, sino a su contexto afectivo y a la identificacion del 
interlocutor. 

La incapacidad de reconocer las entonaciones emocionales del lenguaje oral 
es una agnosia auditivoverbal afectiva o una aprosodia receptiva: aparece con 
lesiones del hemisferio derecho (v. cap. 17). 

La fonoagnosia, observada con lesiones temporoparietales derechas, es a la 
voz lo que la prosopagnosia es a las caras. También se revela tras lesiones del 
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hemisferio derecho, lo que confirma que los componentes lingiiisticos y no lin- 
giiisticos del lenguaje oral no dependen del mismo hemisferio. 
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El cortex somestésico asegura la recepcién de los mensajes exteroceptivos y 
propioceptivos, necesarios para el reconocimiento por el tacto de objetos situa- 
dos en la mano. Este proceso se produce esencialmente gracias a las sensibili- 
dades lemniscales que vehiculan el tacto y la propiocepcion: estan formadas de 
fibras mielinizadas, de velocidad de conducci6n rapida, que disponen de una 
somatotopia precisa a lo largo de su trayecto y cordones posteriores de la mé- 
dula a nivel ventroposterolateral del talamo hasta el giro poscentral, donde se 
proyecta el homunculo sensitivo. Las sensibilidades extralemniscales tienen 
solamente una funcidn accesoria en este dispositivo: radian dolor, calor y frio, 
y estan constituidas por fibras de pequefio diametro, poco o nada mielinizadas, 
de velocidad de conduccion lenta, de somatotopia imprecisa y que se proyectan 
en el talamo «inespecifico» (nucleo reticular y nucleo talamico intrinsecos); 
también hacen relevo en multiples centros (reticular, nicleos grises centrales, 
hipotalamo y sistema limbico) antes de llegar al cértex somestésico, al asocia- 
tivo no especifico y al lobulo frontal. 

El cortex somestésico esta constituido por dos areas: SI, area primaria del 
giro poscentral (areas 1, 2, 3 de Brodmann) y SII, area situada en el margen su- 
perior de la fisura de Silvio sin somatotopia precisa, que recibe aferencias ex- 
tralemniscales y lemniscales. Esas dos areas se conectan entre si, al igual que 
con el area 4 y el area motora suplementaria. La region parietal posterior parece 
implicada en la discriminacion tactil de las formas, en el analisis espacial (dis- 
criminacion de los circulos del compas de Weber, localizaci6on de las sensacio- 
nes, direccion de las estimulaciones cutaneas y de los movimientos pasivos) y 
en la precisién de la toma manual independientemente de las sensibilidades 
elementales. Las aferencias de SII son bilaterales y existe una imbricaci6n en- 
tre las areas somestésicas y la region precentral, justificando una vision global 
de un cortex sensoriomotor. La palabra «palpar» indica, por otra parte, la inte- 
rrelacion entre el movimiento y la sensacion. Habria una superioridad del he- 
misferio derecho para las tareas de exploracion espacial. 


NA O VARIAS ASTEREOGNOSIAS? 


La astereognosia designa la incapacidad para reconocer los objetos por la palpa- 
cidn y sin ayuda de cualquier otro canal sensorial, en particular visual. Por lo tan- 
to, es banal cuando existen trastornos sensitivos elementales, de los cuales ella 
es solamente una consecuencia esperada. La astereognosia se denomina pura 
cuando aparece en ausencia de todo tipo de alteracion sensitiva, como si las sen- 
saciones no pudiesen acceder a su significado. A pesar del debate surgido sobre 
lanecesidad de un examen minucioso de las sensibilidades previo al diagnéstico 
de astereognosia, e incluso sobre la negacion del concepto por el hecho de que 
toda astereognosia procederia de un déficit, incluso minimo, de las sensibilida- 
des elementales, en general se admite la existencia de auténticas astereognosias. 
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En la palpacién de un objeto se pueden distinguir cuatro niveles de trata- 
mientos (fig. 12.1): el nivel de las sensaciones elementales (frio, caliente, liso, 
rugoso, blando, etc.), el nivel de las percepciones (de la forma: una esfera, un 
cubo, etc., y de la materia: de metal, de plastico, etc.), y el nivel de identifica- 
cidn 0 asociativo, en el que el objeto se reconoce y, por lo tanto, se denomina, 
si bien puede reconocerse pero no denominarse si existe un déficit del nivel 
tactiloverbal. La lesién del primer nivel se realiza por sindromes de déficits 
sensitivos periféricos 0 centrales hasta el cortex parietal. La lesidn del segundo 
y tercer niveles corresponde a las astereognosias, y la lesion del cuarto nivel a 
las anomias tactiles. El sujeto no efectua un tratamiento analitico secuencial es- 
tricto, puesto que no es necesario que una etapa esté terminada para que la otra 
comience, y el reconocimiento parece ser inmediato, en cuanto un minimo de 
informaciones pueda bastar para el reconocimiento de objetos usuales. Sin em- 
bargo, cuando el objeto es pequefio 0 poco corriente, se constata en clinica que 
el sujeto se confia a un analisis deductivo, intentando deducir la naturaleza del 
objeto por informaciones tan precisas como sean posibles sobre sus caracteres 
perceptivos. 

Los déficits sensitivos parietales corresponden netamente a una lesion del 
primer nivel, cuando el cuadro realizado es el del sindrome de Déjerine-Mou- 
zon con hemianestesia disminuida, afectando a las sensibilidades elementales 
tactil, vibratoria, térmica y dolorosa. El sindrome de Verger-Déjerine muestra 
sensibilidades elementales intactas 0 poco alteradas y el déficit afecta a la dis- 


1. Nivel de las sensaciones oa Sindrome de Déjerine-Mouzon 
Sindrome de Verger-Déjerine 


2. Nivel de las percepciones Agnosia tactil aperceptiva (Bauer) 


Ahilognosia y Amorfognosia 
(Delay) 


Agnosia primaria (Wernicke) 


3. Nivel de las asociaciones Agnosia tactil asociativa 


Agnosia tactil secundaria 
(Wernicke) 


Astereognosia pura (Hecaen) 
Asimbolia tactil 
Agnosia semantica especializada 


4. Nivel de las denominaciones 


a. Transferencia interhemisférica }A-——_ Ano nia tactil izquierda 
b. Transferencia intrahemisférica --————— Afasia tactil (bilateral) 


Fig. 12.1. Tentativa de clasificacion de las astereognosias. A partir del nivel 4, los obje- 


tos palpados se reconocen. 
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criminacion tactil (compas de Weber), a la localizacién de sensaciones y a la 
cinestesia con una astereognosia. Este sindrome puede considerarse como la 
consecuencia de déficits discretos de las sensibilidades 0 como una agnosia 
aperceptiva, la astereognosia observada que mezcla elementos de un déficit del 
reconocimiento de la forma y de la materia de los objetos. 

Seguin la concepcién de Delay (1935), la astereognosia puede referirse a la 
materia o a la forma de los objetos. Hablamos entonces de ahilognosia o de 
amorfognosia, la primera relacionada con un déficit de los analizadores de in- 
tensidad, y la segunda con un déficit de los analizadores espaciales (denomina- 
dos también de extensidad), los unos y los otros situados a nivel del cortex pa- 
rietal y tratando las sensaciones que les llegan: se trata, por lo tanto, de lo que 
Wernicke habia llamado agnosia tactil primaria, que atribuia, en la concepcion 
asociacionista, a una lesion del «centro de las imagenes tactiles» y que la en- 
contramos también bajo el nombre de déficit del reconocimiento tactil espacial 
(Head, 1911). Este tipo de astereognosia corresponde a una lesidn del segundo 
nivel de tratamiento y, si conservamos el calificativo de agnosia, se trata de una 
agnosia tactil aperceptiva. La manipulacion del objeto es dificil, reducida y 
gestualmente estereotipada. 

La astereognosia pura implica la ausencia de todo trastorno sensitivo y de 
déficit de los analizadores; corresponde a la agnosia tactil secundaria que Wer- 
nicke atribuia a la incapacidad de asociar las imagenes tactiles, intactas, a otras 
representaciones sensoriales de los objetos, auditivas, olfatorias y, sobre todo, 
visuales, por desconexion entre el centro de las imagenes visuales y las otras 
imagenes sensoriales. También recibe el nombre de asimbolia tactil o agnosia 
tactil «verdadera». Procede de una lesi6n del tercer nivel de tratamiento: el ni- 
vel de identificacion. Se trata de una agnosia tactil asociativa, en la que el suje- 
to puede tipicamente emparejar por la palpacion pares de objetos y dibujar los 
objetos palpados no identificados, reconociéndolos en cuanto son dibujados. 
Asi, palpando una cucharilla, el comentario recogido en el caso de Delay 
(1935) es el siguiente: «es de metal, es frio y duro, es delgado en el medio. Hay 
una extremidad plana, otra ovalada con una cavidad». Las lesiones afectan a 
la region parietal posterior o al cortex temporoparietal y, en particular, al SII; la 
astereognosia mas frecuente es unilateral y heterolateral, pero existen algunos 
casos de astereognosia bilateral después de una lesion unilateral, lo que plan- 
tea, por otro lado, el problema de diagndstico diferencial con las afasias tactiles. 


ANOMIAS TACTILES 


Las afasias tactiles son muy excepcionales; el caso de Beauvois y cols. (1978) 
ocasionado por un hematoma parietooccipital izquierdo: el paciente, que deno- 
minaba correctamente los objetos presentados visualmente, no podia denomi- 
narlos tocandolos con una u otra mano, mientras que eran reconocidos perfec- 
tamente. Ademas, los errores de denominacion eran de tipo semantico (caja de 
cerillas — algunos cigarros; cuchillo + tenedor). Por lo tanto, se trataba de un 
déficit del cuarto nivel, tactiloverbal, analogo a la afasia Optica en la modalidad 
visual y atribuible a un déficit de la transferencia intrahemisférica, puesto que 
no existia ni lesidn del hemisferio derecho ni lesidn del cuerpo calloso. 
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Las anomias tactiles izquierdas por desconexion callosa provocan un cua- 
dro diferente al de la afasia tactil: los sujetos no pueden denominar los objetos 
situados solamente en la mano izquierda; los objetos se reconocen perfecta- 
mente y los pacientes pueden encontrarlos por el tacto entre otros objetos o 
mostrar su uso. Cuando el sujeto da un nombre al objeto palpado, la sustitucion 
verbal parece realizarse al azar, sin los errores semanticos encontrados en la 
afasia tactil. 
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DEL LOBULO FRONTAL 


«Toda conciencia es anticipacion del futuro.» 
Bergson 


El lobulo frontal designa la parte del cerebro situada delante de la fisura de Ro- 
lando. Esta constituido por: 


— EI giro central (circunvolucion frontal ascendente), que limita la fisura de 
Rolando y constituye el area motora (area 4 de Brodmann). 

—ElI cortex premotor 0 area de asociacién motora, situada por delante del 
precedente y que comprende las areas 6, 8, 44 (area de Broca) y 45, al igual que 
el area motora suplementaria en la cara interna del hemisferio. 

—El cortex prefontal, por delante del precedente, cortex granular cuyas le- 
siones entrafian manifestaciones designadas bajo el nombre de sindrome fron- 
tal y, en si mismo, dividido en tres partes: 


¢ Una porcion dorsolateral a nivel de la convexidad cerebral (areas 9, 10, 46). 

* Una porcion orbital o ventral (areas 11, 12, 25, 32, 47). 

¢ Una porcion interna o medial, constituida por el giro cingular, incluido en 
el sistema limbico y constituido por las areas 24 y 32, al igual que por la parte 
interna de las areas 6, 8, 9, 10. 


El cértex prefrontal, que representa entre un cuarto y un tercio de la masa del 
cortex, y que no es ni la salida de las vias motoras ni la Ilegada de las vias sen- 
soriales, tiene multiples conexiones, frecuentemente reciprocas, con numero- 
sas regiones del cerebro. Las conexiones con las areas sensoriales no afectan a 
las areas primarias, sino a las areas asociativas temporales, parietales y occipi- 
tales, lo que indica que las aferencias frontales conciernen a las informaciones 
ya elaboradas, ya sean sensitivas, auditivas o visuales. El cortex prefrontal es el 
unico emplazamiento neocortical de las informaciones que circulan por los cir- 
cuitos limbicos y sustenta las conexiones con el hipocampo, la amigdala, el ta- 
lamo (sobre todo el nicleo mediodorsal), con el cortex limbico parahipocampi- 
co y cingular, el hipotalamo y el tegmento mesencefalico; de esta manera, se ha 
podido decir que se comportaba como una interfase entre la cognicién y los 
sentimientos. Es necesario afiadir su implicacion en la memoria por el interme- 
diario del sistema limbico, y en los procesos atencionales por el talamo en si 
mismo, en relacion con la formacion reticular a través de los nucleos intralami- 
nares. Las conexiones corticifugas con los nicleos grises centrales (ganglios de 
la base) se organizan en cinco circuitos, que finalizan en el talamo pasando por 
el striatum, el palido y el Jocus niger (v. fig. 19.1): uno, motor, procedente del 
area motora suplementaria; otro, oculomotor, procedente de las areas oculomo- 
toras frontales (area 8); los otros tres, implicados en las funciones cognosciti- 
vas y la regulacién emocional y motivacional proceden, respectivamente, del 
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cortex prefrontal dorsolateral, del cértex frontoorbital y del cértex frontal inter- 
no a nivel del giro cingular. Estos circuitos son bucles que, a partir del talamo, 
se producen de manera recurrente en el cortex prefrontal. El cortex prefrontal 
recibe también aferencias que provienen de las areas olfatorias de la base del 
cerebro y esta relacionado por el talamo y sus conexiones descendentes, con el 
sistema nervioso autodnomo. 

Por lo tanto, a pesar del volumen del ldbulo frontal y la riqueza de sus cone- 
xiones, la nocién de sindrome frontal ha tenido problemas para desprenderse 
del punto de vista unicista de los trastornos mentales con tumores cerebrales, lo 
que incluso ha podido provocar el rechazo de una semiologia original al lobulo 
frontal y, con mayor motivo, especifica. 

No obstante, ya en 1875, Ferrier apreciaba que después de una ablacién del 
area orbitofrontal del mono, los animales continuaban moviéndose, viendo, es- 
cuchando, sintiendo, saboreando y buscando su comida, pero una «observa- 
cién cuidadosa muestra que, en efecto, los animales habian sufrido un gran 
cambio: no manifestaban ya ningun interés por ninguna cosa, permanecian es- 
tupefactos, calmados y tranquilos y parecian haber perdido el don de la obser- 
vacion inteligente y de la atencién». Los trabajos de Jacobsen, en la década de 
1930, han demostrado que las lesiones experimentales del cortex dorsal pre- 
frontal del mono alteraban las tareas de respuesta diferida, es decir, las tareas 
en las cuales el estimulo se sustraia de la vista del animal durante menos de cin- 
co segundos, gracias a una pantalla corrediza. Estas tareas necesitaban la pues- 
ta en marcha de varios tratamientos cognoscitivos: atencion a las coordenadas 
espaciales del estimulo, memorizaci6on de las informaciones y eleccién de la 
respuesta con capacidad de inhibir las respuestas inexactas. Jacobsen también 
observ que el chimpancé, que tenia una doble lobectomia prefrontal, veia de- 
saparecer la agitacidn ansiosa provocada por las dificultades de las tareas a las 
que era sometido (lo que el autor Ilamaba «neurosis experimental») y se con- 
vertia en ecuanime, lo que dio a Egas Moniz la idea de utilizar la lobectomia 
prefrontal como acto terapéutico. 

En el hombre, el triste accidente de Phineas Gage se ha convertido en un 
ejemplo: en 1848, un empleado de ferrocarriles, competente y eficaz, hizo ex- 
plotar una carga explosiva, y la barra con minas que tenia le atraveso la mejilla 
izquierda, el ldbulo frontal izquierdo y la convexidad craneal. Aparentemente 
curado, parecia evidente que su personalidad estaba distorsionada profunda- 
mente: se volvid grosero, caprichoso, inestable y se decia de él que «Gage ya 
no era Gage». Perdio su trabajo y llevé una vida errante de inestabilidad profe- 
sional. A pesar de algunas teorias sobre las funciones frontales, fue necesario 
esperar a los trabajos de Luria para renovar el andlisis semioldgico de los tras- 
tornos en relacidn con las lesiones de los lobulos frontales; este enfoque produ- 
jo una concepcion tripartita del cerebro: una zona basal, que integra el tronco 
encefalico y el sistema limbico, generando un «tono cortical» y permitiendo la 
atencion y memorizacion; una zona posterior, atribuida al tratamiento de las in- 
formaciones sensoriales; una region anterior, asegurando la regulaci6n secuen- 
cial y la planificacion de la actividad cerebral, ya sea motora 0 mental, con lo 
que esas funciones implican en la eleccién a operar y a adaptarse, como por 
ejemplo en la resolucién de los problemas y en la capacidad estratégica para se- 
leccionar los comportamientos necesarios para la realizacion de proyectos que 
tejen la vida humana. La mayoria de las funciones del lobulo frontal se reagru- 
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pan bajo el término inglés executive function («funcion ejecutivay), lo que no 
quiere decir que el lébulo frontal se encargue de funciones de ejecucién: el 16- 
bulo frontal se encarga del control de la puesta en marcha de las acciones (exe- 
cutive cognitive control, escribe Benson) por la anticipacion, la eleccion de los 
objetivos que se desea conseguir, la planificacion, la seleccidn adecuada (que 
supone la seleccién de una respuesta e inhibicién de otras), la vigilancia del 
desarrollo y la verificacién del resultado obtenido. Este control de las acciones, 
prefrontal dorsal, esta relacionado también con la motivacion sostenida por la 
region frontal medial (en particular el giro cingular) y con la capacidad de pre- 
ver la sucesiOn de acciones a realizar, denominada por Ingvar «memoria del fu- 
turo». La alteraci6n de las funciones del ldbulo frontal se acompafia de una pér- 
dida de autocritica, una incapacidad para evaluar sus propios resultados, mala 
estimacion o de la inconsciencia del caracter mérbido de su estado. 


PERSONALIDAD FRONTAL 


Los trastornos de la personalidad son debidos a las relaciones del l6bulo frontal 
con el sistema limbico y a las estructuras que regulan las manifestaciones auto- 
nomicas de la vida emocional (tabla 13.1). 

El humor puede ser en la vertiente euf6rica, expansivo, de una necedad pue- 
ril y despreocupado, provocando a veces un comportamiento de aire hipoma- 
niaco que produce la «moria» con su cortejo de gracias tontas («Me pregunta 
como me llamo. Si es mi llamo, no soy llama. jAh! no, ni llama, ni llamo, puede 
que un hombre»...), 0 calsticas, a veces erdticas 0 groseras («{Me pregunta 
quién es el presidente de la republica? j;Ah! jah! jde la re... publica! jEn 
fin!...»). El comportamiento puede ser de tipo psicopatico (v. mas adelante) o 


Tabla 13.1. Principales sintomas de disfuncion prefrontal en funcion 
de tres grandes subdivisiones del Idbulo prefrontal 


Cortex dorsolateral Cortex frontal interno Cortex orbitofrontal 


Afasia transcortical motora (lesién izquierda) 
Reduccion de la fluidez 
Apatia, abulia, inercia, distracci6n 


Depresién Apatia a veces intensa | Moria 


Trastornos de laorganizacio6n | Acinesia Euforia 


dinamica de los actos motores Mutismo acinético Desinhibicion 


Ecopraxia (lesiones bilaterales) | Irritabilidad 


Alteraciones del control 
ejecutivo con trastorno de 
—La planificacion 

— La memoria prospectiva Distraccién 
—La flexibilidad mental de la 
resolucion de problemas 


Estado maniaco 


Impulsividad 


Dependencia al contexto 


Sociopatia 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia del Idbulo frontal 155 


agitado e ineficaz. Esta vertiente exaltada de la personalidad frontal se observa 
mas con lesiones de la porcion orbital del l6bulo frontal. El comportamiento de 
miccion e incluso de defecaciOn en lugares inapropiados se observa, en gene- 
ral, en las lesiones medianas bilaterales de los lobulos frontales y esta relacio- 
nado con la pérdida de las influencias inhibidoras que ejercen las regiones 
frontales: deja al paciente indiferente o burlon. 

El humor puede ser depresivo, asi como seudodepresivo, cuando el compor- 
tamiento se caracteriza por una inercia, un apragmatismo, una abulia, una adi- 
namia y una placidez emocional, sin dolor moral de los estados depresivos. En 
la literatura reina una cierta confusidn que atribuye la vertiente apaticoabulica 
de la personalidad frontal, ya sea al sindrome dorsolateral prefrontal, o al sin- 
drome cingular anterior. Ambos sindromes pueden comportar una pérdida de 
las capacidades de iniciativa y de alientos psiquicos (drive en los autores anglo- 
sajones), una inercia, un enlentecimiento ideatorio y motor, un desinterés por 
las actividades cotidianas, una relativa indiferencia y una distraccidn. Los esta- 
dos apaticos mas profundos, a veces calificados de acinéticos, se observan en el 
sindrome cingular anterior y su forma extrema se representa por el mutismo aci- 
nético, que se observa en lesiones frontales internas bilaterales, como por ejem- 
plo en infartos de las dos cerebrales anteriores, que lesionan los giros cingulares 
y provocan un estado de inmovilidad en estado de alerta y silencio. 

Bajo influencia de una lesi6n ventromedial (mas particularmente derecha), 
la personalidad también puede desorganizarse de una manera designada por 
Damasio «sociopatia adquirida» para describir una analogia semioldgica con 
la sociopatia del DSM-III, o desequilibrio mental, que es una anomalia del de- 
sarrollo de la personalidad. Asi, ciertos sujetos adaptados y estables en el plano 
profesional y afectivo desarrollan, después de una lesion frontal, una inestabili- 
dad profesional y afectiva, acompafiada de una incapacidad para tomar decisio- 
nes, que son entonces suscitadas por el azar, ya se trate de elecciones aparente- 
mente simples, como la seleccién de platos en un ment de un restaurante o de 
decisiones que comprometan la vida profesional y afectiva. Este estado estaria 
relacionado con el fallo de la activacién de los marcadores somdticos, que a lo 
largo de la existencia unen «situaciones» (los estimulos) y su repercusiOn emo- 
cional vivida por el cuerpo, bajo los impulsos del sistema nervioso aut6énomo, 
bien bajo una forma positiva y atractiva, o bajo una forma negativa y repulsiva 
(constriccion faringea, malestar general). En presencia de una eleccion para ac- 
tivar, la activacion de los marcadores funciona como una sefial emocional cor- 
poral de ayuda a la decisi6n. El cortex frontal es el centro de la convergencia de 
las percepciones procedentes del mundo y de las sefiales emocionales que éstas 
vehiculan. Privado de esta asistencia emocional para la decision, el sujeto no 
puede seleccionar las opciones positivas, incluso accediendo al reconocimien- 
to del sentido de las situaciones sociales e imaginando las respuestas posibles. 
Ese es uno de los aspectos de implicacion del lébulo frontal en la «cognicién 
social» (v. cap. 18, pag. 332). Seguin Laplane, este tipo de comportamiento po- 
dria revelar una pérdida de «la autoactivacion psiquica», acompafiada de mani- 
festaciones obsesivas que podrian testimoniar no solo la incapacidad para ele- 
gir, sino también actividades mentales estereotipadas (como actividades de 
contar) que ocupan el «vacio mental»: esta interpretacidn semioldgica sera 
abordada en el capitulo que trata sobre la neuropsicologia de los nucleos grises 
centrales (cap. 19). 
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CONCEPTO DE PROGRAMACION APLICADO 
A LOS MOVIMIENTOS 


Las lesiones del cortex prefrontal entrafian un déficit de la organizacion dind- 
mica de los actos motores, caracterizado por la dificultad de realizar acciones 
secuenciales segin un programa fijado y por la perseveracion del mismo ges- 
to, mientras que otra accion puede olvidarse, lo que ocasiona una simplifica- 
cién del programa que, formado por cuatro movimientos sucesivos, puede re- 
ducirse a la reiteracion anarquica de dos de ellos. 

De esta manera, se puede pedir al sujeto que repita una secuencia de gestos: 
poner sucesivamente encima de la mesa la mano extendida, después el pufio y 
después la mano de canto; reproducir ritmos sonoros que el examinador indica 
golpeando en la mesa con un lapiz, o reproducir secuencias de figuras geomé- 
tricas simples como un circulo, después una cruz, después un triangulo y final- 
mente un cuadrado (fig. 13.1). La regulacion verbal de los actos motores se al- 
tera de manera diversa. Asi, la verbalizacién en voz alta puede facilitar 
mantener el programa pero, en los casos mas graves, los sujetos repiten la con- 
signa sin realizarla (como si existiese una ruptura entre el pensamiento y la ac- 
cidn), o se limitan a repetir la consigna verbal de manera ecolalica. Por otra 
parte, es necesario subrayar que el lenguaje adquiere solo progresivamente du- 
rante la infancia su poder de regular las actividades motoras: durante los prime- 
ros afios de vida, el nifio, a pesar de una consigna verbal (cuando se encienda la 
luz, es necesario levantarse), muestra tendencia a efectuar una respuesta moto- 
ra inmediata. En cuanto a la imitacion de gestos, realiza respuestas en espejo de 
tipo ecopraxico. En cuanto se les llama la atenci6n en relacidn con sus errores, 
los pacientes pueden corregirse, lo que no les impide equivocarse de nuevo. 


TRASTORNOS DE LAS ACTIVIDADES 
PERCEPTIVAS VISUALES 


Fig. 


La percepcion visual esta sostenida por una actividad exploratoria de la mirada 
que recorre el paisaje, segin una estrategia que permite detectar los detalles 
mas significativos. El registro de los movimientos de la mirada muestra que la 
identificacion de las imagenes, en conjunto satisfactoria, se efectua a partir de 
algunos detalles sobre los cuales los objetos se fijan compulsivamente, lo que 
puede, por otra parte, explicar algunos errores de identificacion. Por lo tanto, se 
trata de la incapacidad para establecer una estrategia comportamental. Por otro 
lado, si se pregunta al sujeto una cuestion precisa sobre un cuadro (que repre- 
senta, por ejemplo, una familia en una sala de estar), la estrategia de explora- 
cidn visual de la escena no cambia si se pregunta al sujeto si se trata de una fa- 
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13.1. Trastorno de la programacion de una secuencia de figuras geométricas (de R. 
Gil, Neurologie pour le practicien, Simep, Paris, 1989). 
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milia rica o pobre, y posteriormente se le pide que diga la edad de las personas 
que figuran en el cuadro. Desde el punto de vista perceptivomotor, la reproduc- 
cion de memoria de la figura de Rey muestra una simplificacion con repeticion 
estereotipada de detalles. Sin embargo,la realizacion mejora al presentar suce- 
sivamente al sujeto las diferentes fracciones de la figura, lo que demuestra que 
no se trata de una apraxia constructiva, sino mas bien de un déficit de la progra- 
macion: entonces, es el examinador el que, al indicar las etapas de la tarea, se 
convierte, en cierto modo, en el lobulo frontal del enfermo. 


LOBULO PREFRONTAL Y ATENCION 


La distraccion y la contaminacion de las tareas por las estimulaciones proce- 
dentes del contexto (efecto de campo, denominado por Luria) testimonian las 
dificultades atencionales de los sujetos con lesiones frontales. La atencion su- 
pone a la vez, una orientacion-concentracion mental hacia una tarea y la inhibi- 
cion de las actividades competidoras. 

Algunos tests denominados de «control mental» se utilizan normalmente 
para evaluar la atencion: el contar al revés (p. ej., de 20 a 0), las sustracciones en 
serie (p. ej., restar varias veces seguidas la cifra 7 a partir de 100) y los subtests 
de memoria de digitos (en orden directo e inverso) de la WAIS. La atencion se- 
lectiva, focalizada o dirigida puede explorarse con los tests de tachado de una 
imagen repetida entre otras sobre una hoja de papel, que puede reflejar, en caso 
de lesion derecha, una heminegligencia u objetivar un enlentecimiento y errores 
perseverativos en la aplicacién de la consigna. También se puede utilizar el 
Trail Making A 0 el test de las figuras mezcladas de Gottschaldt. La continuidad 
de una tarea puede afectarse por una desviacion de la atencion, que ciertamente 
puede relacionarse con una estimulacion exterior al test, pero que también pue- 
de estar en relacion con el estimulo en si mismo: asi, el Odd Man Out test con- 
siste en presentar al sujeto cartones donde estan dibujadas tres figuras geométri- 
cas (un gran triangulo, un triangulo pequefio y un circulo pequefio) que se 
diferencian por el tamafio o por la forma. Se pide al sujeto «que cace al intruso», 
es decir, a la figura que no corresponde a las otras dos; asi, el sujeto puede elegir 
eliminar el triangulo grande (criterio: tamafio) o el circulo pequefio (criterio: 
forma); después se le presentan los cartones siguientes, pidiéndole que continie 
cazando el mismo tipo de intruso, y después se le pedira que cambie de intruso 
para, de esta manera, seguir alternando; el sujeto debera elegir excluir en fun- 
cién del tamafio, o en funcidn de la forma. Con lesiones frontales, los sujetos 
cambian espontaneamente de tipo de intruso y reinciden en este comportamien- 
to, puesto que responden en funcidn de la impresién inicial desencadenada por 
la vista de figuras y no en funcién de la regla que se ha adoptado. La sensibilidad 
a las interferencias se evalua selectivamente por el procedimiento de Stroop; el 
mas conocido es el test colores-palabras que consiste, primero, en pedir al suje- 
to que denomine los cuatro colores diferentes de fichas, después que lea pala- 
bras escritas en negro correspondientes a los cuatro colores y, finalmente, que 
denomine el color de la tinta con el que estan escritas las palabras, sabiendo que 
ese color puede o no corresponder a la palabra escrita: asi, existe una interferen- 
cia entre la lectura de la palabra y la denominacion del color que, en el sujeto 
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normal, hace aumentar el tiempo de denominacion del color de la tinta de las pa- 
labras «conflictivas» (como la palabra rojo escrita en verde); la interferencia 
puede medirse por el tiempo de reaccion o, de manera mas habitual, por la com- 
paracion del numero de items leidos 0 denominados en cada una de las tres par- 
tes de la prueba. En el sujeto frontal, la interferencia es mucho mas marcada que 
en el sujeto normal y los errores son mas numerosos. La atencion dividida im- 
pone el tratamiento simultaneo de varias tareas 0 de varias informaciones: de 
esta manera, en el Trail Making B, que consiste en relacionar alternativamente 
en orden numérico y alfabético 13 nimeros y 12 letras (de la A a la L) dispersas 
en una hoja (1-A-2-B, etc.), los resultados se expresan en funcién del tiempo. El 
test de adicion serial de Gronvall consiste en presentar al sujeto una cifra del | al 
9, cada dos segundos, pidiéndole que cada vez sume el ultimo nimero con el nu- 
mero precedente (3, 2 Respuesta: 5, 6 Respuesta 8, etc.). La implicacion del 16- 
bulo prefrontal dorsolateral (al igual que la convergencia temporoparietal) en la 
atencion fasica automdtica puede ponerse en evidencia por el registro de los po- 
tenciales evocados cognoscitivos: de esta manera, por ejemplo en modalidad 
visual, cuando se le pide al sujeto que presione un boton cada vez que aparece 
un triangulo invertido aleatoriamente (10% de las presentaciones) en el seno de 
triangulos que se apoyan en su base (80% de las presentaciones), aparece en el 
scalp una gran onda positiva llamada P300 y maxima en los electrodos centro- 
parietales. La introduccion de un estimulo no esperado (una figura geométrica 
compleja), que aparece de manera aleatoria (10% de las presentaciones), provo- 
ca una onda denominada P300A, que aparece de 20 a 50 milisegundos antes y 
maxima en los electrodos frontocentrales: la amplitud de esta onda se reduce 0 
disminuye en lesiones prefrontales y de la convergencia temporoparietal, lo que 
sugiere que estas dos regiones estan implicadas en una red multimodal que in- 
terviene en la rapida consideracion de dos modificaciones contextuales. 


LOBULO PREFRONTAL Y MEMORIA 


Cuando se interroga a un paciente con lesion frontal sobre los eventos, explo- 
rando la memoria de los hechos pasados y recientes, apenas se encuentran alte- 
raciones evidentes y los sindromes amnésicos, observados en tumores medio- 
frontales 0 con aneurismas de la comunicante anterior, responden a lesiones 
que desbordan el cortex frontal ventromedial, sobre todo a nivel de los nucleos 
del septum y de las fibras de las columnas del fornix (trigono). 

No obstante, pruebas como el test de las palabras de Rey pueden mostrar un 
déficit del recuerdo, mientras que el reconocimiento es satisfactorio: se trata, 
por lo tanto, de un déficit de la recuperacion, y no del aprendizaje. Ello puede 
parecerse al comportamiento de ciertos enfermos, que a pesar de obtener un 
buen resultado en los tests de memoria, no utilizan sus capacidades mnésicas 
en la vida cotidiana y tienen olvidos a veces graves, como si omitiesen recor- 
darse a si mismos. 

Ademas, ciertos aspectos particulares de la memoria pueden estar alterados 
si se utilizan métodos de examen orientados. Asi, las lesiones frontales alteran 
la memoria denominada del origen de la informacion. Los tests de respuestas 
diferidas (v. anteriormente) muestran la importancia del lobulo prefrontal (mas 
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concretamente de su porcion dorsolateral) en la memoria de trabajo: esta me- 
moria esta implicada en los tests de atencién expuestos anteriormente. El test de 
la Torre de Londres se compone de un soporte donde estan insertados tres palos 
verticales: tres aros coloreados se reparten en un orden determinado en dos de 
esos palos y la prueba consiste en realizar otras configuraciones de complejidad 
variable, realizando el menor numero posible de desplazamientos de los aros. 
Este test, que comporta varias variantes (Torre de Hanoi, de Toronto), demues- 
tra con lesiones frontales (sin que se pueda afirmar formalmente una lateraliza- 
cion de la lesion, exclusivamente a la izquierda) un aumento del numero de des- 
plazamientos, mientras que el objetivo fijado no siempre se consigue: ello 
sugiere a la vez un déficit atencional, un déficit de la memoria de trabajo y un 
déficit de las capacidades de planificacién. También se puede evocar un déficit 
del orden temporal de los hechos recientes: asi, podemos presentar a los sujetos 
cartas donde se inscriben pares de palabras o pares de imagenes; los pares no es- 
tan constituidos por los mismos items y la consigna consiste en preguntar al su- 
jeto cual de los dos items de un par es el que se ha visto mas recientemente; los 
sujetos frontales cometen numerosos errores en este juicio de recencia, sobre 
todo con lesiones derechas, mientras que las lesiones izquierdas alterarian se- 
lectivamente y de forma moderada la prueba verbal. El test de autoorden de las 
respuestas consiste en presentar al sujeto cartulinas, donde estan representadas 
una serie de palabras o dibujos, puestos cada vez en un orden diferente: el suje- 
to debe sefialar una imagen en cada una de las presentaciones, pero cada imagen 
no puede indicarse mas que una sola vez; los errores son mas numerosos con le- 
siones frontales izquierdas, tanto si el material presentado es verbal como si no 
lo es. De igual modo, la incapacidad de los sujetos con lesiones frontales (sea 
cual sea el lado lesionado) para efectuar un aprendizaje asociativo debe relacio- 
narse con un déficit de la organizacion temporal de la memoria: asi, pueden dis- 
ponerse delante de un sujeto seis lamparas y seis cartas, de tal manera que cuan- 
do una lampara se encienda, no se apagara hasta que el sujeto haya tocado la 
carta a la que se asocie la lampara; la prueba continua con el fin de aprender, por 
ensayos sucesivos y por memorizacion de los éxitos, las parejas que se asocian 
(una carta, una lampara); el cortex dorsolateral es el que estaria selectivamente 
implicado. Los tests de aprendizajes de laberintos son muy deficitarios y refle- 
jan las dificultades de memorizacion secuencial y, por lo tanto, de la planifica- 
cion. La interferencia proactiva designa la alteracion del aprendizaje de una ta- 
rea por la contaminacion ejercida por la tarea precedente: asi sucede cuando un 
sujeto aprende secuencias sucesivas de palabras pertenecientes a una misma ca- 
tegoria semantica. De esta manera, los resultados del sujeto tienden a disminuir 
de una lista a otra; no obstante, si se presenta una secuencia de palabras pertene- 
cientes a otra categoria semantica, los resultados del sujeto aumentan: se trata 
de la liberacion de la interferencia proactiva. Esta mejora no apareceria en suje- 
tos frontales, aunque algunos piensan que esta constatacion no concierne mas 
que a los enfermos frontales, que presentan ademas una amnesia anterdgrada. 
Asi, las lesiones frontales alterarian la memoria prospectiva, que permite acce- 
der a informaciones ordenadas en el tiempo y en el espacio, con el fin de poner 
en marcha las estrategias necesarias para la planificacion de las acciones y para 
resolver los problemas: para recordar la agenda de los dos dias precedentes y or- 
ganizarse en funcidn de sus compromisos y sus proyectos para los dos dias si- 
guientes es necesaria la memoria prospectiva. 


160 Neuropsicologia 


La metamemoria esta alterada: en el aprendizaje de una lista de palabras, an- 
tes de cada recuerdo, el sujeto es incapaz de evaluar aproximadamente el nu- 
mero de palabras que cree haber retenido. También existen dificultades para 
evaluar en esos pacientes su propia capacidad para reconocer los items que no 
han podido recordar; este déficit del «sentimiento de saber» (feeling of kno- 
wing) se relaciona esencialmente con las dificultades de organizacién, de ma- 
nipulacion, de recuperacion y de evaluacion de las informaciones (v. cap. 14). 

Pueden aparecer respuestas confabulatorias en ausencia de trastornos de 
memoria y podrian relacionarse con la desinhibicion 0 con un déficit de la es- 
trategia y del control de la recuperacién de los recuerdos. También se puede 
observar un sindrome de Capgras o de las paramnesias de reduplicacion carac- 
terizadas por el desdoblamiento de las percepciones: el enfermo que dice en- 
contrarse, por ejemplo, en el hospital, pero que al mismo tiempo ubica ese hos- 
pital en otra ciudad (v. cap. 22). 


LOBULO PREFRONTAL Y FLEXIBILIDAD MENTAL 


El ser humano puede verse obligado a elegir entre varias eventualidades (eso 
puede ser, en situacion clinica, una tarea de clasificacion categorial) y, a conti- 
nuacion, en funcion de las contingencias, cambiar de eleccidn, lo que supone in- 
hibir la primera eleccion y dirigirse después hacia otra. E] fallo de inhibicion en- 
trafia una perseveracion, una adherencia a la tarea: «stuck-in-set perseveration». 
La flexibilidad mental designa asi la capacidad de adaptar sus elecciones a las 
contingencias. Es dificil separarla del control inhibidor, que es la capacidad ne- 
cesaria para inhibir respuestas no adaptadas: de esta manera, lesiones frontales 
ocasionan una desinhibicion. Los tests denominados «go-no go» exploran selec- 
tivamente la capacidad de inhibir pidiendo al sujeto, por ejemplo, que coja la 
mano del examinador, si éste dice la palabra «rojo»; y que no la coja, si el exami- 
nador dice la palabra «verde»; con lesiones frontales, la audicidn de la palabra 
verde ocasiona siempre, o frecuentemente, una respuesta motora que el sujeto 
no puede inhibir. El test de clasificacién de las cartas de Wisconsin, del cual 
existen varias versiones, consiste, por ejemplo, en situar delante del sujeto cua- 
tro cartas diferentes por el numero de elementos (de | a 4), el color (rojo, verde, 
amarillo y azul) y la forma de los elementos (triangulo, estrella, cruz y circulo): 
el principio es pedir al sujeto que clasifique las cartas en funcion de un criterio de 
su eleccion, para después continuar segiin ese mismo criterio. Después de seis 
intentos, se le pide que cambie de criterio, y asi, seis veces consecutivas. Se cal- 
cula el nimero de categorias elegidas, el nimero de errores y, sobre todo, el nu- 
mero de errores perseverativos, es decir, los errores correspondientes a la res- 
puesta inmediatamente anterior, aunque se haya sefialado como inexacta al 
sujeto: los enfermos con lesiones frontales (en particular dorsolaterales derechas 
0 izquierdas) cometen mas errores perseverativos que los sujetos normales o in- 
demnes de lesiones frontales. El Trail Making B (v. anteriormente) también es 
un test de flexibilidad mental. La flexibilidad perceptiva puede explorarse por 
imagenes de figuras ambiguas (v. pag. 352 y figs. 21.2 y 21.3) que ocultan dos 
representaciones diferentes: el sujeto con lesion frontal tiene problemas para 
pasar de la percepcion de una imagen a la de otra imagen sobre la misma figura. 
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La tendencia que tienen ciertos enfermos al responder a cuestiones formula- 
das a los que se encuentran a su lado se ha podido relacionar con lesiones fron- 
tales derechas que desbordan la zona temporoparietal y se ha podido interpretar 
como una forma particular de perseveracion. 


LOBULO PREFRONTAL Y RESOLUCION 
DE PROBLEMAS 


La resolucion de los problemas ilustra y resume la puesta en marcha de proce- 
sos organizados electivamente por el ldbulo frontal. Los problemas designan 
las «cuestiones que se deben resolver que conllevan un resultado desconocido, 
que se debe encontrar a partir de ciertos datos, o por el método para obtener un 
resultado supuestamente conocido». Por lo tanto, todo problema necesita: 


—Interés del individuo interrogado y focalizaci6n de su atencion. 

— Analisis de los datos del problema. 

— Establecer una estrategia o un programa. 

— Ejecucion controlada de ese programa, sostenido por la memoria prospec- 
tiva. 

— Evaluacion del resultado, es decir, comparacion del resultado obtenido y 
de los datos iniciales, en términos de aceptacion y de credibilidad. 


Asi, segun Shallice (1988), el lobulo frontal controlaria un sistema atencio- 
nal de supervision que modula el nivel de activacién de esquemas de accién 
competitivos, seleccionados por un plan directivo, que de esta manera evita la 
distracci6n, inhibiendo esquemas parasitos, y la perserveracion, inhibiendo es- 
quemas dominantes, lo que permite la flexibilidad mental. 

La resolucién de problemas matematicos ilustra, como ha demostrado Lu- 
ria, el comportamiento en relacion con un fallo frontal. Asi sucede, por ejem- 
plo, con un problema del tipo: «e/ padre tiene 24 afios, la madre tiene 3 afios 
menos, el hijo tiene 20 ahios menos que la madre y el abuelo dice “tengo la 
edad de los tres juntos”; gcudl es la edad del abuelo?». El enfermo responde- 
ra, por ejemplo: 24 + 3 + 20 = 47; sin embargo, el problema se resolvera si se 
descompone en sus secuencias sucesivas de razonamiento. 

En la estimacion cognoscitiva se pide al sujeto que deduzca una respuesta 
que no conoce, ayudandose de hechos conocidos: asi, se puede preguntar cual 
es la altura de la Torre Eiffel, la altura de un autobis, la longitud de un billete 
de 20 euros, la velocidad de galope de los caballos de carreras o la longitud de 
la columna vertebral humana. EI resultado es sobreestimado o subestimado 
exageradamente, al igual que cuando se le pregunta el precio de diversos obje- 
tos (aparatos domésticos, juguetes, etc.). 


LOBULO PREFRONTAL Y LENGUAJE 


Una reduccion de la fluidez verbal espontanea con un hablar mas 0 menos lac6- 
nico puede observarse en lesiones frontales dorsolaterales 0 mediales, aunque 
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el mutismo durable sdlo se observa en las lesiones mediofrontales izquierdas 
(giro cingular, area motora suplementaria), mientras que el mutismo acinético 
es el producto de lesiones bilaterales. 

Una reduccion de la fluidez verbal inducida por pruebas asociativas puede 
observarse incluso en ausencia de una reduccion del volumen verbal esponta- 
neo, ya se trate de la fluidez verbal literal (explorada pidiendo al sujeto que 
diga en un minuto el maximo numero de palabras comenzando por una letra 
determinada) o de la fluidez categorial (nombrar colores, animales, frutas y 
ciudades, en el test de Isaacs). Los tests de fluidez, que exploran la memoria se- 
mantica (pero también una modalidad particular de acceso a esta memoria), se 
alteran en lesiones focales, pero también en las demencias y, en particular, en 
la enfermedad de Alzheimer. Las lesiones frontales izquierdas ocasionan un 
déficit mas marcado que las lesiones derechas. Las mismas tendencias se ob- 
servan con tests de fluidez alternada (decir durante un minuto, sucesivamente, 
un nombre de pajaro y un nombre de color o un nombre de chico y un nombre 
de fruta) que imponen, por lo tanto, una flexibilidad mental. 

La afasia transcortical motora 0 afasia dindmica comporta una «no espon- 
taneidad verbal», que puede confinar al mutismo, y esta asociada a una com- 
prension normal y a una repetici6n preservada, a veces, con una tendencia eco- 
lalica. Responde a lesiones prefrontales dorsolaterales del hemisferio izquierdo 
o del giro cingular. 

La lesion de las capacidades de planificacion y de organizacion del discurso 
altera su estructura l6gica como se puede observar cuando se pide al paciente 
que resuma un texto leido 0 cuente, como nos propone Lhermitte, el cuento de 
Caperucita Roja, que se estructura en una serie de secuencias (desplazamiento 
de la nifia en el bosque, primer encuentro lobo-nifia; encuentro lobo-abuela, 
etc.), que se reduciran en numero y cuyo orden sera modificado, incluso anar- 
quicamente. La comprension de un texto complejo ofrece dificultades relacio- 
nadas con la capacidad de restituir de manera ordenada las secuencias de accio- 
nes que le son descritas. El enfermo restituye detalles yuxtapuestos sin poder 
acceder a la conclusion del texto. 

De la misma manera, los trastornos de la comprension de estructuras grama- 
ticales complejas revelan la inaptitud de aprehender fendmenos secuenciales 
que constituyen una serie arbitraria (ejemplo 1, a continuacidn) o una serie 16- 
gica (ejemplo 2). 


Ejemplo 1. «He aqui dos cartas: una gris y otra negra. Si es de noche, indi- 
queme la carta gris; si es de dia, indiqueme la carta negra.» Después de la res- 
puesta del sujeto, se formula la misma cuesti6n, invirtiendo las consignas. 


Ejemplo 2. ,Cual es la frase verdadera?: «La primavera llega antes del ve- 
rano o el verano llega antes de la primavera?» o también «Cuando yo le digo 
que he desayunado antes de haber hecho las tareas de la casa, ,qué he hecho en 
primer lugar?». 


Las explicaciones de proverbios muestran que se reducen a su sentido con- 
creto, lo que puede interpretarse como un aspecto particular del déficit de la 
flexibilidad mental, que impide al paciente pasar de un sentido propio aun sen- 
tido figurado: «7A camino largo, paso corto? Cuando queremos viajar, no es 
necesario fatigarse y la cabalgadura también debe ir mas bien lenta en la ca- 
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rretera...». Esta rigidez mental traba, de manera general, el acceso a la abstrac- 
cion y, por lo tanto, el pensamiento conceptual. Asi, el enfermo dice lo que 
quiere decir la palabra «utiles», pero no puede ya acceder a las asociaciones 
conceptuales necesarias para decir: «En qué se parecen un martillo y un ha- 
cha?». Ello puede demostrarse a través del subtest de semejanzas de la WAIS. 
(Pregunta: «ZEn qué se parecen un hacha y una sierra?». Respuesta: «Un ha- 
cha funciona a grandes golpes, mientras que una sierra va y viene sobre un ob- 
jeto de madera, que corta... jAh! jEso no se parece en absoluto! Cuanto mds 
rdpida vaya la sierra, mds mancha... mieditis, a veces se rompe...»»). 

De manera mas general, con lesiones en el hemisferio derecho, las lesiones 
frontales son el centro de interés de los estudios de pragmatica, es decir, de la 
«utilizacion del lenguaje en el discurso». La pragmatica estudia el «leguaje en 
acciom», es decir, la pertinencia del lenguaje conversacional que puede alterar- 
se en ausencia de trastornos fonoldgicos, sintacticos o semanticos. Puesto que 
el lenguaje es un acto social que debe adaptarse al discurso del otro, pero tam- 
bién debe detectar las intenciones y los deseos del interlocutor (lo que nos lleva 
arelacionarlo con la «teoria de la mente», v. pag. 336). El analisis conversacio- 
nal puede llevarse a partir de protocolos como el de Prutting y Krichner, que 
estudia 30 parametros como los turnos del uso de la palabra, los tiempos de 
pausa, la precision del léxico, la fluencia, y también aspectos no verbales como 
la proximidad fisica, la postura y la expresi6n facial (Peter, Dardier). 

La formulacién del lenguaje también puede estar trabada por una falta de 
vocablo, asi como por alteraciones de la personalidad, como la euforia y la ten- 
dencia a los juegos de palabras. 

La afasia de Broca (que afecta, pero que desborda el lébulo frontal) y la 
agrafia frontal se han tratado en los capitulos 2 y 3. 


LOBULO PREFRONTAL Y AUTONOMIA 
DE LOS COMPORTAMIENTOS 


El ser humano debe construir su independencia comportamental con relacién a 
su contexto; la autonomia comportamental, es decir, el hecho de obedecer a su 
propia ley, se construye gracias a la inhibicion frontal: eso es, al menos, lo que 
sugiere la observacion de pacientes con lesiones frontales que presentan, sin 
que le sea dada ninguna consigna, una imitacion de los gestos del examinador. 
Este comportamiento, descrito por Lhermitte, es diferente de la ecopraxia, que 
es una imitacion automatizada e impulsiva, mientras que el comportamiento de 
imitacion es consciente, voluntario, los pacientes piensan que deben hacer los 
mismos gestos que el examinador y son capaces de criticar el caracter inadap- 
tado de ciertos gestos, pudiendo a veces rechazar la imitacidn. El comporta- 
miento de utilizacion supone un grado mas y aparece como una dependencia fi- 
sica a las estimulaciones del contexto; el sujeto tiende a coger y manipular lo 
que se encuentra a su paso. La mano extrafia, caprichosa y la grafomania reali- 
zan aspectos particulares de este comportamiento, cuya base seria una libera- 
cidn de las influencias inhibidoras que ejerce el ldbulo frontal sobre el lobulo 
parietal. La lesi6n selectiva se situaria en la mitad inferior de la porcion ante- 
rior de uno de los dos lébulos frontales. 
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LOBULO PREFRONTAL E INTELIGENCIA 


Si la inteligencia es «lo que miden los tests», es forzoso constatar que lesiones 
frontales, incluso importantes, pueden coexistir con resultados psicométricos 
satisfactorios, permitiendo considerar que el coeficiente intelectual explorado 
por tests como la WAIS es «normal», aunque el concepto de normalidad sea 
amplio y poco propicio al analisis de matices. No obstante, un andlisis de los 
resultados de los subtests de la WAIS puede objetivar una disminucioén de las 
puntuaciones en historietas, cubos (relacionados con el déficit de la programa- 
cidén), con los digitos (v. anteriormente). Los tests que exploran la inteligencia 
fluida, que necesitan una adaptacion a situaciones nuevas y no estan relaciona- 
dos con el nivel cultural, son los mas aptos para exteriorizar alteraciones con 
lesiones frontales: sucede, por ejemplo, con el test de matrices progresivas de 
Raven o de D48, que se supone que reflejan la inteligencia «pura» y que se de- 
nominan saturados en factor «g». Pero no es necesario caer en la trampa que 
consistiria en creer que el ldbulo frontal es la base de la inteligencia, lo que nos 
llevaria a confundir entre correlacion e identidad. La inteligencia no puede en- 
cerrarse en un lébulo y el problema es saber, no si la inteligencia esta lesiona- 
da, sino qué aspectos de la inteligencia estan alterados. 

«Vivir es elegirm, decia Bergson, o incluso: «Conciencia significa duda y 
elecciém». La lesion de las funciones de planificacion y el conjunto de trastor- 
nos del control ejecutivo y las alteraciones de la personalidad compiten en la 
alteracion de la capacidad que tiene el ser humano para analizar las informacio- 
nes y solicitudes, que provienen tanto de si mismo como de su contexto. Por lo 
tanto, también se alteran las elecciones que provocan esas solicitudes, como la 
capacidad para evaluar las consecuencias de esas elecciones. El enfermo fron- 
tal pierde, en cierta manera, el control del bipolo «conciencia-accién» para per- 
derse en la incoherencia comportamental: se trata de una lesion de la concien- 
cia reflexiva, que permite al hombre evaluar y, por lo tanto, regular sus 
pensamientos y acciones. 

Desde el punto de vista clinico, el diagnéstico del sindrome frontal no puede 
ser sinonimo de un fracaso en el test Wisconsin, en el Odd-man-out, en el test 
de Stroop o en el Trail Making B como en cualquier otro test, susceptible de al- 
terarse por un disfuncionamiento frontal. La sensibilidad de un test no debe 
confundirse con su especificidad. Una confusion satélite de una encefalopatia 
metabdlica puede alterar todos esos tests precisados anteriormente. Las funcio- 
nes lingiiisticas, gndésicas y praxicas también deben estudiarse conjuntamente. 
Finalmente, la multiplicidad de las conexiones del lébulo frontal también ex- 
plica que los sintomas de disfuncionamiento frontal se observen en lesiones si- 
tuadas a distancia del lobulo frontal. 


ESBOZO ETIOLOGICO 


Los trastornos por lesiones del l6bulo frontal son la consecuencia de tumores, 
ya sean extracerebrales, como los meningiomas del estado anterior, o intrace- 
rebrales, como los gliomas. También son consecuencia de infartos de las arte- 
rias cerebrales anteriores, asi como de infartos silvianos anteriores y de aneu- 
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rismas de la arteria comunicante anterior (v. anteriormente). La patologia de- 
generativa puede reagruparse bajo el vocablo de demencias frontales. Es nece- 
sario afiadir las secuelas de la psicocirugia del lobulo frontal (inaceptable bajo 
el punto de vista ético) y las lesiones traumaticas de los lobulos frontales. 

Se observan también sintomas del disfuncionamiento frontal en enfermeda- 
des que lesionan las estructuras subcorticales y se atribuyen a lesiones de las 
vias que unen esas estructuras al ldbulo frontal. Por otra parte, por estudios iso- 
topicos, puede ponerse en evidencia un hipometabolismo frontal. Se trata de 
enfermedades de los nucleos grises centrales, como la enfermedad de Parkin- 
son, la paralisis supranuclear progresiva, la corea de Huntington o la enferme- 
dad de Wilson, que han permitido construir el concepto de demencia subcorti- 
cal. Pero también puede tratarse de lesiones de la sustancia blanca, como en la 
esclerosis multiple, mientras que la patologia vascular puede ofrecer ejemplos 
de lesiones de la sustancia blanca (enfermedad de Binswanger, sindrome de la 
rodilla inferior de la capsula interna) o de la sustancia gris (infarto bilateral pa- 
lidoestriado, hemorragia talamica) o mixta (lagunas multiples). La demencia 
del sindrome de inmunodeficiencia adquirida testimonia una lesion que afecta, 
sobre todo, a la sustancia blanca. 

Finalmente, y a pesar de la ausencia de lesiones anatomicas, sabemos que los 
sintomas de disfuncion frontal pueden observarse en la esquizofrenia (tabla 13.2). 


Tabla 13.2. Otras manifestaciones (diferentes a las tratadas en el texto) 
de las lesiones de los Idbulos frontales 


1. Paralisis contralateral de los movimientos oculares voluntarios y bajo orden con 
preservacion de los movimientos de seguimiento en relacion con una pardalisis de 
las sacudidas (area 8). 

2. Negligencia espacial (ldbulo frontal dorsolateral y giro cingular) y negligencia 
motora. 

3. Apraxia melocinética y apraxia ideomotora. 

4. Paralisis facial emocional. 

5. Ataxia denominada frontal y apraxia de la marcha. 

6. Mano extrafia y apraxia de imantacion (cortex medial). 

7. Anosmia (las bandas olfatorias circulan bajo el ldbulo frontal). 

8. Impersistencia motora (o incapacidad de mantener una actitud de forma 
duradera). Puede afectar a la cara (pedir cerrar los ojos durante 20 s), 0 a los 
miembros (pedir extender el brazo durante 20 s): entonces puede ser direccional 
(hacia la derecha, hacia la izquierda) 0 espacial (en el hemiespacio derecho o en el 
izquierdo). Se observa, sobre todo, con lesiones frontales dorsolaterales. 

9. Aloquiria motora (0 desinhibici6n motora). Designa el movimiento de un 
miembro (homolateral a la lesidn) en respuesta a una orden que concierne al otro 
miembro. 

10. Resistencia oposicional a la movilizacion (fendmeno de Mayer-Reisch). Rigidez 
y temblor en reposo o en actitud en los tumores parasagitales. 

11. Reflejo de prension forzada (grasping-reflex, area 6). 

12. Crisis epilépticas aversivas, giratorias y del area motora suplementaria con 
vocalizacion, rotacion de la cabeza y de los ojos hacia el miembro superior 
heterolateral que se eleva, hipertonia de los miembros inferiores. 
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DE LA MEMORIA 


«Conciencia significa primero memoria.» 
Bergson 


Los pueblos tienen una memoria que se expresa en su cultura y testimonia su 
identidad. Los hombres que componen un pueblo comparten la misma memo- 
ria y viven en el grupo social que eligen o que les corresponde, una historia uni- 
ca que es testimonio también de su identidad. La memoria es aquella actitud 
que, puesto que admite el recuerdo, permite en el mismo instante a todo ser hu- 
mano reconocerse en un presente que es producto de su historia y la raiz de su 
futuro. La elaboracion de la identidad de cada ser humano es el resultado de la 
cascada de hechos que aparecen desde su nacimiento como la edificacion de un 
saber hacer y de un saber. La memoria es, por lo tanto, multiple. Su puesta en 
marcha supone: 


—La recepcion, la seleccién (consciente o inconsciente) y, de manera mas 
general, el tratamiento de informaciones recibidas por los organos de los senti- 
dos. 

—La codificacién y el almacenamiento de esas informaciones en forma de 
«engramas», que serian, en el seno de los conjuntos de neuronas, redes que re- 
presentan el soporte de las informaciones almacenadas. 

— La capacidad de acceder a esas informaciones. 


La comparacion de las capacidades de recuerdo y de reconocimiento permi- 
te distinguir lo que pueda aparecer con una lesion de los procesos de codifica- 
cién y almacenamiento, por una parte, y el recuerdo (recuperacion en memo- 
ria), por otra. Estas capacidades se evaluan por el recuerdo libre de una lista de 
palabras (como la lista de las palabras de Rey), el recuerdo inducido, donde se 
ofrecen ayudas al sujeto (p. ej.: «No se acuerda del tercer objeto. Era una fru- 
ta...»), y elreconocimiento, durante el cual los items precedentemente recorda- 
dos se presentan al sujeto, mezclados con otros items. Asi, cuando las informa- 
ciones no han sido codificadas correctamente, pero pueden ser recordadas, los 
resultados seran mediocres en recuerdo libre y mejores en recuerdo inducido y 
en reconocimiento: es lo que puede observarse en los deterioros cognoscitivos 
subcorticales y en las lesiones frontales. Si el déficit repercute sobre las capaci- 
dades de codificacién y de almacenamiento, los resultados se alteraran a la vez 
en los procedimientos de recuerdo y de reconocimiento: es lo que se observa ti- 
picamente en las amnesias hipocampicas. 

La diversidad de las competencias mnésicas puede tratarse en funcidn de 
dos ejes: un eje secuencial o diacrénico, que inscribe la memoria en una absci- 
sa en el tiempo, y un eje sincrénico, que describe los diferentes dominios don- 
de opera la memoria. 
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MEMORIA Y MEMORIAS 


Las etapas de la memorizacion 
Memoria a corto plazo, memoria de trabajo 


Las informaciones sensoriales se mantienen fugitivamente (200 a 300 ms) en 
forma de trazos, caracterizando una memoria sensorial visual (0 iconica), audi- 
tiva (0 ecoica), olfatoria, etc. La memoria a corto plazo, memoria inmediata o 
memoria primaria es una memoria de capacidad limitada, que engloba el anali- 
sis de la informacion sensorial a nivel de las areas cerebrales especificas (vi- 
suales, auditivas, etc.) y su reproduccion inmediata durante un tiempo de per- 
manencia muy breve, del orden de | a 2 min. Esta «duplicacién», «en el acto», 
de las informaciones concierne a un nimero restringido de elementos que defi- 
nen el span o amplitud de memoria. Distinguimos asi un span auditivo y un 
span visual. El span auditivo puede referirse a cifras (denominadas numeral o 
digital, normalmente explorado por el subtest de digitos de la WAIS) o pala- 
bras (span verbal): a veces globalmente designado bajo el nombre de span ver- 
bal; el span auditivo en el sujeto normal es de 7 (mas 0 menos 2) letras, cifras 0 
palabras. El span visual mide la retencion y la restitucion inmediata de infor- 
maciones visuales, como por ejemplo la disposicién espacial de una serie de 
cuadros de color en el subtest de memoria visual de la escala clinica de memo- 
ria de Wechsler. Esta memoria inmediata, intacta en los sindromes amnésicos, 
corresponde a la remanencia de informaciones pendiente 0 no de un destino 
mneésico durable. Su sustrato estaria representado por modificaciones electrofi- 
siologicas basadas en circuitos reverberantes locales, que podrian implicar sis- 
temas neuronales corticales 0 bucles corticotalamicos: asi, se explicaria el he- 
cho de que toda modificacién repentina del funcionamiento cerebral (emocion, 
ruido, etc.) anula, por interferencia, la retencidn inmediata de las informacio- 
nes previamente dadas. 

El olvido en memoria a corto plazo se ilustra clasicamente por el paradigma 
de Brown y Peterson: el sujeto debe recordar trigramas en un breve periodo de 
tiempo (hasta 20 s), es decir, series de tres elementos (letras 0 palabras); en el 
momento en el que el trigrama es presentado y durante el periodo que separa la 
presentacion del recuerdo, se pide al sujeto que cuente hacia atras, a partir de 
un numero determinado. El examinador le dice, por ejemplo, «RXT 188». El 
sujeto cuenta entonces 188, 187, 186... hasta que el examinador lo detiene una 
vez transcurrido el tiempo preciso, al término del cual el examinador le pide 
que recuerde el trigrama; se constata, entonces, que el olvido aparece muy rapi- 
damente; el numero de consonantes recordadas disminuye en el momento en 
que la duracion de la tarea distractiva aumenta (de 3 a 18 s en los protocolos ha- 
bitualmente utilizados), interpretandose la repeticién que esta interferida por 
una tarea competidora, ya sea como el descenso rapido de la huella mnésica, 0 
como la consecuencia de interferencia proactiva entre los trigramas sucesivos. 
Si actualmente se establece que los dos mecanismos intervienen, esas interro- 
gaciones han alimentado un debate sobre la necesidad de admitir 0 no dos siste- 
mas mnésicos diferentes que sostienen las memorias a corto y a largo plazo: 
privilegiar la teoria de la interferencia, abogaba por una concepcion unitaria de 
un Unico sistema mnésico y privilegiar la desaparicion de la huella mnésica, 
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militaba por la concepcion de un doble sistema. La concepcién dualista se im- 
pone finalmente en funcién de multiples argumentos, unos de orden cognosci- 
tivo (como la existencia de un efecto de recencia en una tarea de recuerdo libre, 
v. mas adelante), otros de orden neuropsicoldgico (en particular, la disociacion 
de la lesion de los registros mnésicos a corto y a largo plazo mostrados en pato- 
logia). 

El paradigma de Brown-Peterson ha permitido a Baddeley introducir el con- 
cepto de memoria de trabajo. La memoria a corto plazo no puede reducirse a un 
sistema de almacenamiento pasivo a corto plazo: sirve de memoria de trabajo, 
y funciona, segun el modelo de Baddeley y Hitch, como un sistema de capaci- 
dad limitada capaz de almacenar, pero también de manipular las informacio- 
nes, permitiendo asi el cumplimiento de tareas cognoscitivas como el razona- 
miento, la comprension y la resolucion de problemas, gracias al mantenimiento 
y ala disponibilidad temporal de las informaciones. Por lo tanto, se trataria de 
una memoria tampon, que permite el alquiler de recursos atencionales supervi- 
sado por un sistema de control de la atencién llamado «administrador central» 
(analogo al sistema atencional de supervision, relacionado con el lébulo frontal 
y descrito por Shallice), que coordina sistemas denominados auxiliares 0 escla- 
vos, de los cuales los mas estudiados son el bucle o lazo articulatorio y la 
agenda visoespacial (fig. 14.1). El lazo articulatorio permite el almacenamien- 
to de las informaciones verbales, ya sean presentadas por via auditiva o por via 
visual; esta formado por dos componentes, una unidad de almacenamiento fo- 
noldgico y un proceso de control articulatorio, basado en la «autorrepeticion 
subvocal», que permite alimentar la unidad de almacenamiento; ademas, las 
informaciones escritas son objeto de una codificacioén fonoldgica antes de 
transmitirse a la unidad de almacenamiento gracias al proceso de control arti- 
culatorio (fig. 14.2). Asi se explica la supresion articulatoria: durante el sub- 
test de memoria, los resultados (es decir, el span) seran mas bajos si se pide al 
sujeto que repita un sonido sin significado (como bla... bla... bla...), mientras se 
le presenta una serie de cifras que se deben restituir. De esta manera se explica 
también el efecto de similitud fonologica y el efecto de longitud: el span de una 
serie de letras 0 palabras es menos elevado cuando son fonolégicamente proxi- 
mas y el numero de palabras a recordar es mas pequefio, aun cuando las pala- 
bras sean mas largas. El span, por lo tanto, esta limitado por la saturacion del 
lazo fonoldgico: equivale mas o menos al numero de elementos que puede pro- 
nunciarse en 2 s, de manera que varia en funci6n del tiempo (y, por consiguien- 
te, de la velocidad) de articulacién. La agenda visoespacial se alimenta a través 
de la percepcion visual o a través de la imagen mental. Su funcionamiento, ana- 
logo al del lazo fonoldgico, o articulatorio, permite mantener temporalmente 


Agenda Lazo 
visoespacial articulatorio 
<—__—_—_—_. —_—_> 
Ejecutivo 
central 
—_—_———__ <-—______. 


Fig. 14.1. Esquema del modelo de memoria de trabajo de Baddeley y Hitch. 
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Lazo articulatorio 
>| Almacén fonoldgico EJECUTIVO 
a; CENTRAL 
> 
Control articulatorio 
(repeticidn subvocal) 
Descodificacién Codificacién 
fonolégica fonoldgica 
i A 
Informacion Descodificacién 
auditivoverbal visual 
A 
Informacion 
visual 


14.2. E/ ejecutivo central y el lazo articulatorio en el modelo de memoria de trabajo 
de Baddeley y Hitch. 


informaciones visuales (que conciernen al reconocimiento, es decir, al «qué») 
e informaciones espaciales (que conciernen a la localizacion, es decir, al «don- 
de»). No obstante, el modelo de Baddeley no deja lugar a la codificacion se- 
mantica, cuya intervencion en la memoria de trabajo parece demostrada por el 
hecho de que el span aumenta cuando las palabras que se deben restituir tienen 
una semejanza semantica, lo que podria permitir considerar una memoria de 
trabajo hecha de representaciones multiples, constituyendo muchos sistemas 
tampones conectados entre si (visual, auditivo, fonoldgico, lexical, semantico, 
motor, etc.). 


Memoria a largo plazo 


La memoria a largo plazo comporta, en primer lugar, una memoria denomina- 
da secundaria (fig. 14.3), que permite la conservacion duradera de las informa- 
ciones gracias a una codificacion, seguida de un almacén organizado en una 
trama asociativa multimodal (semantica, espacial, temporal y afectiva); esta 
memoria permite el aprendizaje y, en funcidn de su importancia emocional y 
de su repeticion, las informaciones entrelazadas son objeto de una consolida- 
cion variable. 

Dicha memoria es un sistema distinto de la memoria a corto plazo y reposa 
anatomicamente sobre el circuito de Papez (fig. 14.4), bilateral y simétrico 
(inicialmente descrito como el sustrato de la regulacién de las emociones), 
uniendo el hipocampo, el fornix y los cuerpos mamilares, que se retnen a tra- 
vés del fasciculo mamilotalamico con los nucleos anteriores del talamo para, a 
continuacion, llegar al giro cingular. De esta manera, el ejemplo mas estudia- 
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Informaciones 


Analisis cortical 

sensorial Necesita la integridad de las areas 
(visual, auditivo, cerebrales especificas 

tactil, cinestésico) 


Memoria inmediata Sirve de memoria de trabajo 
0 a corto plazo (importancia del lébulo frontal) 
0 primaria 


El sistema necesita y permite: 


— Codificacién 
Vv — Almacén 
Memoria a largo plazo: ~ Recuerdo 


~ secundaria — Reconocimiento 

—terciaria — Consolidacién 

(funcién esencial de los circuitos 

de Papez excepto para el recuerdo 

y el reconocimiento de los recuerdos 
mas consolidados) 


Fig. 14.3. Las etapas de la memorizacion (como han sido tratadas en el modelo «mo- 


dal» de Atkinson y Shiffrin). No obstante, se advierte que el sistema de memoria a 
corto plazo puede no ser una etapa obligatoria antes del sistema a largo plazo, 
puesto que se ha observado un déficit del recuerdo auditivo verbal a corto plazo sin 
trastorno del recuerdo a largo plazo (v. texto y fig. 14.5). 


do de amnesia hipocampica es el del enfermo H.M., observado por Scoville y 
Milner, operado a los 27 afios de una doble lobectomia temporal, que inclu- 
ye el hipocampo, y que era incapaz de memorizar los sucesos que aparecian 
después de su lobectomia, a pesar de que su span era normal. En la afasia de 
conduccion, se ha podido observar excepcionalmente la disociaci6n inver- 
sa, es decir, un déficit de la memoria auditivoverbal a corto plazo, que con- 
trasta con la preservacion de la memoria a largo plazo. Estas constataciones 
son importantes, puesto que impiden considerar que la memoria a corto plazo 
es el pasaje obligado hacia la memoria a largo plazo. El modelo de Shallice y 
Warrington postula un funcionamiento «en paralelo» de esas dos memorias 
(fig. 14.5). 

Los efectos de recencia y de primacia se inscriben también en contra de una 
concepcion unitaria de la memoria: cuando, en una tarea de recuerdo inmedia- 
to, se pide al sujeto que restituya una lista (superior al span) de palabras sin re- 
lacion, de silabas o de cifras, se memorizan mejor las ultimas palabras (efecto 
de recencia) y las primeras palabras de la lista (efecto de primacia). El efecto de 
recencia dependeria de la memoria a corto plazo, labil, mientras que la evoca- 
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Area cingular 


Ndcleo anterior 
del talamo 


Tubérculos 
mamilares 


Hipocampo 


Fig. 14.4. E/ circuito de Papez: circuito hipocampo-mamilo-talamo-cingular (de G. La- 
zorthes, Le systeme nerveux central, Masson, Paris, 1967). 


cin de las primeras palabras, mas estable, mostraria que se recuperan a partir 
de la memoria a largo plazo. Asi, en el enfermo H.M., que tenia un span nor- 
mal, persistia un efecto de recencia, pero no un efecto de primacia. 

Algunos recuerdos son objeto de una consolidacion y constituyen, por lo 
tanto, la memoria de los hechos antiguos, memoria consolidada o memoria ter- 
ciaria. H.M., citado anteriormente, cuya amnesia se extendié durante un perio- 
do de once afios precedentes a la intervencion quirurgica, conserv6 los recuer- 
dos de los hechos anteriores a ese periodo, concernientes a su autobiografia 0 a 
la historia social. Esto demuestra que las regiones temporales no estan relacio- 
nadas con el almacén permanente de los recuerdos: su funcion se extenderia de 
la fase de aprendizaje hasta el periodo de consolidacién. También se puede 
postular que el almacén y la descodificacién de los recuerdos recientes depen- 
den de las interacciones entre el circuito de Papez y de otros centros mas dise- 
minados en el encéfalo. Progresivamente, después de la consolidacion, estos 
centros funcionan de manera auténoma. Las lesiones del circuito de Papez in- 
capacitan el aprendizaje (olvido progresivo), mientras que se pierden los re- 
cuerdos mas recientes; pero los recuerdos antiguos se preservan, puesto que 
son independientes del circuito de Papez. 

El aprendizaje y las modificaciones neuronales y sinapticas que supone ten- 
drian un soporte bioquimico y harian intervenir el ARN o las proteinas, como 
sugieren ciertas experiencias de transferencia quimica de informaciones con 
animales, asi como el efecto amnésico de productos que inhiben la sintesis pro- 
teica. La memorizaciOn provoca, por otro lado, la intervenci6n de varios siste- 
mas de neurotransmision, entre los cuales la acetilcolina ocupa un importante 
lugar. 

Las técnicas de neuroimagen funcional sugieren que la codificacion verbal 
pone en juego la corteza prefrontal izquierda en relacion con el hipocampo iz- 
quierdo (Dolan, 1997; Fletcher, 1998), mientras que el recuerdo implicaria so- 
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Entrada 
auditiva 
1 
ar Almacén de 
aie >| la memoria 
a corto plazo ho 
Control de la "e Salida 
4 9 salida verbal verbal 
v— Almacén de ca 
al ee t———> | la memoria a 
largo plazo 
Fig. 14.5. Modelo de Shallice y Warrington (1979) que postula las relaciones entre la me- 
moria a corto plazo y la memoria a largo plazo en el recuerdo auditivoverbal. La codi- 
ficacidn es fonoldgica para la memoria a corto plazo y semantica para la memoria a 
largo plazo. Los dos sistemas de memorias pueden lesionarse independientemente. 


bre todo a la corteza prefrontal derecha. La codificacién visual y visuoespacial 
implica a la corteza prefrontal derecha (Kelley et a/., 1998) pero también a las 
regiones temporales medias (en particular a los hipocampos: Grady et al., 1998). 
No obstante, la lectura de numerosos trabajos consagrados a la neuroimagen no 
puede realizarse sin tener en cuenta la variedad de protocolos: algunos usan ta- 
reas de activacién en RM funcional, en SPECT (tomografia computarizada por 
emisiOn de fotén unico), PET (tomografia por emision de positrones) en el su- 
jeto normal; en pacientes con dafio cerebral, ademas de las tareas de activacion, 
otros estudios analizan el consumo de glucosa en reposo, estudiando posterior- 
mente las relaciones con los resultados mnésicos. Por lo tanto, los resultados se 
deben interpretar con prudencia. Asi, el modelo HERA (Hemispheric Encoding/ 
Retrieval Asymetry) propuesto por Tulving (1994) indica que la corteza pre- 
frontal derecha se activa selectivamente en el recuerdo de informaciones epis6- 
dicas (tanto verbales como visoespaciales), mientras que la corteza prefrontal 
izquierda se activa, sobre todo, en el recuerdo de conocimientos de la memoria 
semantica, y también en la codificacién de la memoria episddica. Por ello, no 
resulta contradictorio decir que: 


—En frontal izquierdo, la actividad relacionada con la codificacion y el re- 
cuerdo de material verbal es superior a la relacionada con la codificacion y el 
recuerdo de material no verbal. 

— En el frontal derecho, la actividad relacionada con la codificacion y el re- 
cuerdo de material no verbal es superior a la relacionada con la codificacién y 
el recuerdo de material verbal. 

— La actividad de la codificacién de la memoria episddica es superior a la ac- 
tividad de recuerdo en el hemisferio izquierdo, sea cual sea el tipo de material, 
mientras que la actividad de recuerdo es superior a la actividad de codificacién 
en el hemisferio derecho, sea cual sea el tipo de material, lo cual corrobora el 
modelo HERA (Habib, Trends in Cognitive Neurosciences, 2003; 7: 241-245). 


En clinica, es habitual oponer la amnesia anterdgrada y la amnesia retro- 
grada. La primera designa la incapacidad o dificultades de memorizacion de 
los hechos nuevos: por lo tanto, se trata de un olvido progresivo, cuyo inicio 
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corresponde al inicio de la enfermedad o del accidente. La amnesia anterdgra- 
da altera las capacidades de aprendizaje, asi como la codificacién en memoria 
de los hechos de la vida cotidiana, pudiendo, en los casos mas graves, entrafiar 
una desorientaci6n en el tiempo, incluso en el espacio. La amnesia retrégrada 
afecta a los hechos que aparecen antes del inicio de la enfermedad o del trau- 
matismo con un gradiente temporal, los hechos mas antiguos son los mejor me- 
morizados. La duracién de la amnesia retrograda es variable, desde algunos 
dias hasta varios afios; su extensiOn temporal puede evaluarse en funcion de las 
respuestas a cuestiones concernientes a los hechos con una fecha determinada 
de la vida familiar y social. Cuando la enfermedad evoluciona hacia la cura- 
cion, la amnesia retrograda regresa desde los recuerdos mas antiguos hasta los 
recuerdos mas recientes. Cuando la enfermedad se agrava (p. ej., una demencia 
de Alzheimer), la amnesia retrégrada se extiende y se disuelve progresivamen- 
te en franjas del pasado cada vez mas antiguas. 

También es necesario en clinica intentar distinguir las amnesias, segun estén 
relacionadas con un déficit de la codificacion, del almacenamiento o del re- 
cuerdo (es decir, de la recuperacién en memoria): estos tres parametros pueden 
controlarse, por ejemplo, en el test de Gréber-Buschke (v. mas adelante, E/ 
examen de la memoria y cap. 16). 


Otros aspectos de la memoria 


Memorias «sectoriales» 


La memoria auditiva verbal, explorada por el span auditivo (p. ej., con el test 
de digitos de la WAIS), esta alterada selectivamente en lesiones retrofrontales 
del hemisferio izquierdo y, en particular, temporoparietales, siendo la estructu- 
ra clave la parte inferior del lobulo parietal. La memoria visoverbal a corto pla- 
zo se altera por lesiones de la parte posterior del hemisferio mayor. Por el con- 
trario, la memoria a corto plazo visoespacial (explorada, p. ej., por un test de 
enumeracion de puntos en presentacién taquitoscépica) depende de lesiones 
temporales o parietales del hemisferio derecho. Dicha «especializacion hemis- 
férica»» permanece mas alla de la memoria a corto plazo, tanto para el aprendi- 
zaje verbal (historia, lista de palabras) selectivamente relacionado con el he- 
misferio izquierdo, como para el aprendizaje visual (figuras o imagenes) 
relacionado con el hemisferio derecho. 


Memoria semantica y memoria episddica 


Tulving sostuvo la distincidn entre dos tipos de memoria: semantica y episddi- 
ca. La memoria episddica (memoria pura segun la terminologia bergsoniana; 
memoria autonoética, segun Tulving, puesto que implica el conocimiento de la 
propia historia del sujeto formada por los sucesos de la vida) permite al sujeto 
recordar hechos de su propia historia personal, familiar o social: por lo tanto, se 
trata de una memoria de hechos, que permite al sujeto actualizar los recuerdos 
con una referencia temporoespacial, reconociéndolos «como suyos y como pa- 
sados». La memoria episddica puede comprender las memorias secundaria y 
terciaria. En un sujeto con un sindrome amnésico, la alteracidn de la memoria 
episddica es anterdégrada y retrograda. En clinica, la memoria episddica mas es- 
tudiada es la memoria episddica secundaria: relatar hechos de un dia o de un 
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pasado reciente es caracteristico de la memoria episddica, la cual es muy habi- 
tual explorarla por numerosas pruebas de aprendizaje como el test de las pala- 
bras de Rey, el test de Gréber-Buschke, la figura compleja de Rey, el aprendi- 
zaje de historias, la escala clinica de memoria de Wechsler, la bateria de 
eficiencia mnésica de Signoret (v. mas adelante, E/ examen de la memoria). La 
memoria episddica se confunde, en parte, con la memoria autobiografica, en la 
que algunos elementos se relacionan con un saber o conocimiento y, por lo tan- 
to, con la memoria semantica. El estatus mnésico de los hechos publicos puede 
ser dificil de establecer: pueden o no formar parte de la memoria autobiografi- 
ca; mientras estén por definicién referenciados en el tiempo y en el espacio, 
pueden relacionarse con la memoria episddica o la semantica. La memoria de 
hechos antiguos o memoria del pasado (o memoria retrégrada, que se define de 
manera mas estricta como anterior al inicio de la enfermedad) mezcla memoria 
episddica y memoria semantica. La memoria semdntica (memoria noética, se- 
gun Tulving) consiste en el corpus de los conocimientos de un individuo sin re- 
ferencia espaciotemporal: define el saber o la «cultura» o, incluso, las «compe- 
tencias» de un individuo: por lo tanto, es una memoria diddctica, que concierne 
a las informaciones cuya evocacion esta desprovista de toda referencia de la 
historia personal del sujeto (; Quién asesino a Enrique IV? ¢Cudl es la capital 
de Estados Unidos?). Esta memoria también gestiona tanto el sentido de las pa- 
labras como el de las informaciones que Ilegan a nuestra conciencia a través de 
los canales de los sentidos. Esta distincion se ha estimulado a través de la se- 
miologia de los sindromes amnésicos, que representarian un desacoplamiento 
entre la memoria episddica, masivamente alterada, y la memoria semantica, 
preservada o relativamente preservada: por ejemplo, un profesor de historia 
que, a lo largo de un ictus amnésico, puede evocar la vida de Carlomagno pero 
que, unos instantes mas tarde no se acuerda de haber evocado la vida de Carlo- 
magno, a peticion del examinador. De esta manera, podriamos oponer, segun la 
hipotesis de Tulving, una memoria semantica altamente organizada, relativa- 
mente permanente e independiente del contexto, a una memoria episddica me- 
nos organizada, altamente sujeta al olvido y dependiente del contexto. Sin em- 
bargo, seria abusivo realizar una dicotomia estricta entre esas dos memorias y, 
sobre todo, inferir que expresan dos sistemas mnésicos separados. Las consta- 
taciones en amnésicos también pueden explicarse por la distincién entre me- 
moria retrograda y anterdgrada o, incluso, entre las memorias secundaria y ter- 
ciaria: lo que se designa bajo el nombre de memoria semantica ha sido objeto 
de un aprendizaje repetitivo y, de esta manera, se ha beneficiado de los efectos 
estructurales de la consolidacion. Pero, de esta forma, como lo demuestra el 
caso de H.M., los hechos mas antiguos de la existencia, que forman parte de la 
memoria episddica, estan preservados en las amnesias. Asi, existe un gradiente 
temporal de la amnesia retrograda, que explica que los enfermos amnésicos se 
acuerden mejor de las informaciones episddicas y semanticas adquiridas de 
forma temprana en la vida y peor de los dos tipos de informaciones adquiridas 
mas tardiamente durante la existencia. En un sindrome amnésico con olvido 
progresivo, el enfermo no memoriza lo que vive y, al mismo tiempo, no puede 
«poner al dia» su memoria semantica. Parece bastante claro que tanto los he- 
chos de la existencia como los aprendizajes nuevos conciernen a la memoria 
episddica, y que las informaciones didacticas se memorizan al mismo tiempo 
que el contexto en el cual se han aprendido. Progresivamente, los conocimien- 
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tos se independizan en relacion con el contexto y, de esta manera, pasan a for- 
mar parte de la memoria semantica. 


Memoria declarativa y memoria no declarativa o implicita 


Recordar un hecho de la vida, responder a cuestiones de vocabulario, de histo- 
ria, de geografia remiten a una memoria (episddica y semantica) que se expresa 
conscientemente: puede denominarse memoria declarativa. Pero el acto de me- 
moria no es siempre activado de manera consciente. De esta manera, distingui- 
mos tres tipos de memoria no declarativa 0 implicita (fig. 14.6): 


— El condicionamiento. 

—La memoria procedimental (0 memoria anoética), que permite adquirir 
«habilidades» o «saber hacer» perceptivomotores 0 cognoscitivos, sin que sea 
necesario hacer referencia explicita a las experiencias anteriores. Asi, la rapi- 
dez de lectura de las palabras en espejo se mejora con la practica repetida de 
este modo de lectura: cuando un sujeto amnésico (como H.M.) se somete a esta 
tarea, ve mejorar sus resultados como los de un sujeto normal; posteriormente, 
confrontado a la misma tarea, el sujeto amnésico guardara buenos resultados, 
testimoniando el mantenimiento del aprendizaje, pero no habra conservado nin- 
gun recuerdo de haber realizado antes esa tarea. Dicha constatacion importante 
ha sugerido que la memoria explicita y la memoria procedimental reposaban so- 
bre sistemas neuroanatomicos distintos. Se han realizado varios trabajos con 
otras habilidades perceptivomotoras: aprendizaje de un laberinto, seguimiento 
de sefiales en movimiento o aprendizaje de secuencias de aparicion de una sefial 
en los cuatro angulos de la pantalla con una mejora de los tiempos de reaccion. 
Entre las habilidades cognoscitivas puede citarse el test de la Torre de Hanoi: la 
adquisicion de estos procedimientos dependeria de las estructuras subcorticales 
y, en particular del striatum, lo que explica su alteracion en la enfermedad de 
Huntington y su integridad en la enfermedad de Alzheimer. 

— El priming por repeticion representa otra manifestacion de la memoria im- 
plicita: puede ser verbal 0 perceptivo. La tarea de priming verbal habitualmen- 
te utilizada es una tarea de completar trigramas (grupos de tres letras) a lo largo 


MEMORIA EXPLICITA MEMORIA IMPLICITA 
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Memoria episddica Condicionamiento 
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Memoria y perceptivo 
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Habilidades perceptivomotoras 
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Fig. 14.6. Memorias explicita e implicita. 
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de la cual se muestra en primer lugar al sujeto una lista de palabras sobre las 
cuales se solicita un juicio afectivo, sin hacer referencia a ninguna tarea de me- 
morizaciOn. Posteriormente, se presentan al sujeto los trigramas que debe com- 
pletar, y se constata que los sujetos normales utilizan preferentemente las pala- 
bras que le han sido presentadas con anterioridad. Este tipo de tarea puede ser 
efectuado por pacientes amnésicos, aunque son incapaces, a continuacion, de 
recordar bajo orden las palabras que se les han presentado previamente. El pri- 
ming perceptivo puede objetivarse, constatando que la identificacion de pala- 
bras anteriormente mostradas puede realizarse con duraciones de presentacion 
mas breves que para las palabras que se no se han encontrado previamente; de 
igual modo, la identificacion de palabras y de dibujos (priming pictorico) par- 
cialmente borrados por fragmentacion es mas satisfactoria para los items que 
se han expuesto al sujeto previamente. El priming dependeria de la integridad 
del cértex: el priming perceptivo estaria alterado en la enfermedad de Alzhei- 
mer, mientras que los resultados en pruebas de priming verbal son mas dispa- 
res. 


Interferencias proactiva y retroactiva 


Estas interferencias son susceptibles de explicar las dificultades de memoriza- 
cidn en el sujeto normal. La interferencia proactiva designa el efecto deletéreo 
que ejerce un primer aprendizaje sobre la memorizacion de un segundo apren- 
dizaje. La interferencia retroactiva designa el efecto deletéreo que ejerce un 
segundo aprendizaje sobre el recuerdo del primer aprendizaje. La importancia 
de las interferencias pro y retroactivas es todavia mayor cuando existe una se- 
mejanza entre las informaciones que se deben recordar y las informaciones in- 
terferentes. El fenédmeno de liberacion de la interferencia proactiva se trata en 
el capitulo 13. En la enfermedad de Alzheimer se observa una gran sensibilidad 
a las interferencias retroactivas. 


Memoria prospectiva o estratégica 


Este tipo de memoria es muy sensible a las lesiones del lobulo frontal (v. cap. 
13): concierne a las capacidades de planificacién y de orden temporal, necesa- 
rias para la optimizacion de las tareas mnésicas. 


Memorias automatica y voluntaria, memorias incidente 
e intencional 


La forma mas consumada de la memoria automatica es la memoria incidente, 
tratada en sentido estricto y que concierne a una memorizacion efectuada du- 
rante una tarea, que no hace referencia explicitamente a ninguna solicitud de 
memorizacion. También se ha observado que ciertos tipos de memorizacion, 
como los juicios de recencia, podrian considerarse como procesos automaticos. 
Asi, si se presentan al sujeto palabras en dos condiciones, la primera pidiendo 
al sujeto si esas palabras le son o no agradables, la segunda previniendo al suje- 
to que una vez presentadas las palabras debera decir, en presentaciones de pa- 
res de palabras, cual ha sido propuesta mas recientemente, se constata que los 
resultados del juicio de recencia no difieren en las dos condiciones experimen- 
tales: memorizaciOn incidente y memorizaciOn intencional (que también po- 
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dria denominarse controlada o de esfuerzo). Del mismo modo, en una tarea de 
memorizacion de palabras leidas cada una varias veces, el recuerdo libre de las 
palabras escuchadas es una tarea mnésica de esfuerzo, mientras que un juicio 
sobre el numero de veces que una palabra se ha enunciado es una tarea mnésica 
esencialmente «automatica». Por lo tanto, la memorizacion contextual (espa- 
ciotemporal o del contexto) podria no depender de una memoria estratégica 
controlada, sino de procesos automaticos que requieren la integridad del lobulo 
frontal. 


Memoria de los hechos y memoria contextual 


Por lo tanto, puede distinguirse la memoria de los hechos y la memoria contex- 
tual, que reagrupa los atributos espaciotemporales de la informacién 0 memo- 
ria del origen («jdénde y cuando?») y las modalidades de la informacion 
(«Zcdmo?»). Los trastornos de la memoria del contexto y de la memoria de los 
hechos pueden asociarse o disociarse. La sintesis de los datos actuales de la li- 
teratura no es todavia homogénea. Primero, se puede subrayar que, a lo largo 
de los sindromes amnésicos, una amnesia del contexto puede o no asociarse a 
la amnesia de los hechos. No obstante, no es posible saber la causa de la diver- 
sidad de las situaciones observadas: jseveridad del sindrome amnésico que a 
partir de un cierto umbral, agravaria el aprendizaje de los hechos y del contex- 
to?, gpapel de ciertas regiones del circuito de Papez?, jexistencia de lesiones 
frontales asociadas 0 desconexiOn entre los lébulos frontales y el circuito de 
Papez? En todo caso, una amnesia del contexto coexistente con una memoria 
de los hechos normal se observa a lo largo de lesiones frontales. Si asignamos 
al lobulo frontal la misién de asociar la informacion a los diferentes aspectos de 
su contexto, podriamos concebir que un disfuncionamiento del lébulo frontal 
ocasionaria una desconexi6n entre la memoria de los hechos y la memoria del 
contexto. Esto también podria relacionarse con la funcion del ldbulo frontal en 
la memorizacion del orden temporal de las informaciones, como los juicios de 
recencia (v. anteriormente). De esta manera, el lobulo frontal permitiria auto- 
matizar la memorizacion del contexto de las informaciones. Baddeley ha intro- 
ducido una distincidn entre los contextos independiente y dependiente. El con- 
texto independiente se codifica y almacena, al mismo tiempo que el estimulo, 
tratado de manera mas bien automatica, no modifica la huella mnésica y co- 
rresponde a la memoria del contexto o del orden temporal de las informacio- 
nes. El contexto dependiente o interactivo designa lo que acompafia a la memo- 
rizacion, influyendo sobre el estimulo: asi, Baddeley escribe que la palabra 
gato seguida de «del coche» no es lo mismo que gato seguido de «siamés»: en 
este caso, el contexto actua sobre el aprendizaje y el almacén de la informa- 
cion. 


Memoria y metamemoria 


La metamemoria es la conciencia que tiene el sujeto de su propia memoria, el 
juicio que puede tener sobre las tareas y sobre las estrategias mnésicas que pue- 
de poner en marcha. Las quejas mnésicas son una manifestacion de la metame- 
moria, que puede compararse utilmente a los resultados reales de los sujetos. 
De esta manera, en estados depresivos de los ancianos, la intensidad de las que- 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Trastornos delamemoria 179 


jas mnésicas esta mas correlacionada con la gravedad de la depresi6n que con 
los resultados de los tests de memoria; después del electrochoque, los sujetos, 
mejorados en el plano depresivo, declaran pocas 0 ninguna queja mnésica, 
mientras que presentan trastornos objetivos de la memoria. 

Una alteracion de la estimacién que el sujeto puede hacer sobre el senti- 
miento que tiene de poder reconocer o no entre otras la respuesta a una pregun- 
ta («Como se llaman las islas Baleares?») 0 sobre la puntuacion que puede 
obtener en el aprendizaje de una lista de palabras, puede observarse con lesio- 
nes del lobulo frontal y en el sindrome de Korsakoff durante las cuales las difi- 
cultades mnésicas son subestimadas, lo que, en cierta manera, mide el desco- 
nocimiento (la anosognosia) del trastorno mnésico. No obstante, el déficit del 
sentimiento de saber (feeling of knowing) aparece después de un periodo de 
memorizacion mas corto en el sindrome de Korsakoff, mientras que no aparece 
en enfermos frontales en los minutos siguientes a la presentacion del material a 
memorizar. Ademas, ese déficit preservaria en el enfermo frontal las cuestio- 
nes de interés general («{ Quién asesino a Enrique IV?»). Asi, se ha podido se- 
fialar que el déficit del «sentimiento de saber» se caracteriza en el paciente kor- 
sakoviano por trastornos severos del aprendizaje de la metamemoria, mientras 
que en la patologia frontal, el déficit de metamemoria estaria predominado, co- 
existiria con un déficit de la estimaci6n cognitiva (v. cap. 13, Lobulo prefrontal 
y resolucion de problemas, pag. 161) y revelaria un trastorno de los procesos 
de organizacion, manipulacion, recuperacion y evaluacion de las informacio- 
nes, ya sean aprendidas de manera reciente 0 almacenadas en la memoria a lar- 
go plazo. 


SEMIOLOGIA DE LOS TRASTORNOS 
DE LA MEMORIA 


Amnesias 


Sindromes amnésicos duraderos por lesiones del circuito de Papez 


El término sindrome amnésico, en el sentido amplio del término, designa las 
amnesias anterdgradas por lesion habitualmente bilateral del circuito de Papez. 
Se acompafian de una laguna retrégrada mas o menos extendida. Cuando se 
asocian a fabulaciones y a falsos reconocimientos, se habla de sindrome de 
Korsakoff. Los sindromes amnésicos puros son el resultado de lesiones hipo- 
campicas, pero el término de sindrome de Korsakoff también puede designar 
todo sindrome amnésico con olvido progresivo. 


O Amnesias hipocampicas 


Su eje central es la amnesia anterdgrada, cuyo inicio comienza con la manifes- 
taciOn clinica de la lesion (enfermedad, traumatismo craneocerebral, interven- 
cién neuroquirtrgica). El caso prototipico de amnesia bihipocampica es el del 
paciente H.M. (v. anteriormente), que desde su intervencidn en 1953 presenta- 
ba un olvido progresivo que le impedia desde esa fecha toda adquisicién de in- 
formaciones concernientes a conocimientos culturales, sociales 0 autobiografi- 
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cos. Asi, H.M. no sabia su edad, ni lo que hizo el dia anterior, ni lo que comi6 
en el almuerzo; no conocia el nombre del presidente de Estados Unidos y no se 
acordaba de que sus parientes habian fallecido. No recordaba los tests a los 
cuales habia sido sometido una y otra vez. En los tests de aprendizaje, los resul- 
tados estaban muy alterados tanto en recuerdo como en reconocimiento. A la 
amnesia anterdgrada se afiadia una amnesia retrograda que llegaba hasta 1950, 
mientras que recordaba los hechos y los personajes célebres de las décadas pre- 
cedentes; no obstante, para las décadas anteriores (1920 y 1930), sus recuerdos 
se deterioraban realmente por incapacidad de reforzar su almacén mnésico, 
contrariamente a los sujetos normales. Los tests de inteligencia general dan re- 
sultados satisfactorios. La memoria a corto plazo estaba preservada, al igual 
que las otras manifestaciones mnésicas independientes de los circuitos de Pa- 
pez en general, y de los hipocampos en particular: memoria procedimental con 
adquisicion de habilidades perceptivomotoras y cognoscitivas (v. anteriormen- 
te), memoria implicita verbal con priming de repeticion (v. anteriormente). 
H.M. sabia que tenia trastornos de memoria. Su comportamiento general se ha- 
llaba poco alterado, pero es necesario sefialar que desde el fallecimiento de sus 
padres, tuvo que vivir en diversas instituciones, le faltaba iniciativa, sus emo- 
ciones estaban mitigadas y debia estar vigilado en los cuidados personales, que 
a veces descuidaba. 

Ademas de los casos neuroquirurgicos, las amnesias hipocampicas pueden 
revelarse de otras etiologias, en las cuales la localizacién hipocampica (0 tem- 
poral interna) no es exclusiva de otras lesiones exteriores o de otros lugares del 
circuito de Papez, lo que no impide retener su presentacién semiolégica. Las 
lesiones vasculares de dobles infartos hipocampicos por obstruccion de las ar- 
terias perforantes hipocampicas de las cerebrales posteriores, o de obstruccio- 
nes bilaterales de las cerebrales posteriores, provocan el sindrome de Dide y 
Botcazo que asocia una ceguera cortical con una amnesia retroanterégrada de 
tipo hipocampico: las fabulaciones y los falsos reconocimientos son excepcio- 
nales y deben evocar, cuando existen, la extensidn de las lesiones hacia otras 
estructuras de los circuitos de Papez. Las amnesias hipocampicas pueden ob- 
servarse después de paros cardiacos, intoxicaciones oxicarbonicas, estados de 
mal epiléptico y sismoterapia. En la encefalitis herpética, el sindrome amnési- 
co puede complicarse con trastornos del lenguaje y de la personalidad, que re- 
flejan la extension de las lesiones al lobulo temporal y a otras estructuras del 
sistema limbico, en particular a la amigdala y al giro cingular, asi como al cor- 
tex orbitofrontal. La encefalitis limbica forma parte de los sindromes paraneo- 
plasicos. Algunos casos con enfermedad de Alzheimer empiezan por una am- 
nesia hipocampica que precede, a corto o a medio plazo, a los otros sintomas de 
la enfermedad. 


O Sindrome de Korsakoff 


El sindrome de Korsakoff, descrito en 1889, comporta tipicamente un cuadro 
semioldgico de cuatro signos: amnesia anterdgrada, desorientacién temporoes- 
pacial, fabulacion y falsos reconocimientos. Las estructuras lesionadas pueden 
ser los cuerpos mamilares y el talamo, el trigono (0 fornix), el telencéfalo ba- 
sal, el l6bulo frontal y, en particular, el giro cingular. 

La amnesia anterdgrada entrafia, como la amnesia hipocampica, un olvido 
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progresivo, borrando los hechos de la memoria explicita en algunas decenas de 
segundos. No obstante, la amnesia anterdgrada no se explica siempre por una 
incapacidad del almacenamiento, sino que puede en parte relacionarse a un 
trastorno del recuerdo, lo que es un elemento de distincidn entre las amnesias 
hipocampicas y las amnesias mamilotalamicas; de esta manera, en estas ulti- 
mas, los enfermos pueden negar el recuerdo y expresar, a continuacion y de 
manera espontanea una reminiscencia, como negar haber acudido al despacho 
del médico para, enseguida, «colgar su boina precisando que la pone en el mis- 
mo sitio que la ultima vez». Asi, por ejemplo, el enfermo de Clarapéde, a quien 
le pinché el dedo con una aguja disimulada en su mano y que, al dia siguiente, 
esquivo la mano que le daba para saludarle. La amnesia diencefalica (mamilo- 
talamica) también tendria una evolucion del olvido menos rapida que la amne- 
sia hipocampica. 

Una laguna retrégrada cubre algunos meses 0 afios precediendo el inicio de 
la enfermedad, frecuentemente con un gradiente temporal, siendo los recuer- 
dos menos recientes los peor memorizados. Los recuerdos antiguos estan, por 
el contrario, preservados y, en particular, los recuerdos de la infancia, por lo 
que los enfermos pueden decir el nombre de sus primeros maestros. No obstan- 
te, si el contexto puede proporcionar elementos anamnésicos que permitan 
controlar de manera precisa y detallada las alegaciones de los pacientes, a me- 
nudo se podra constatar que la preservaci6n no es tampoco perfecta como po- 
dria creerse en un interrogatorio habitual: relativa pobreza de los hechos pro- 
porcionados y errores de fecha de los datos. Los conocimientos culturales y 
didacticos estan preservados. 

La desorientacién temporoespacial es esencialmente la consecuencia de la 
amnesia anterorretrograda: los enfermos se equivocan en el afio, en el mes, en 
el dia de la semana, en su edad, etc. Desde el punto de vista espacial, olvidan 
los traslados a los que son sometidos y pueden afirmar encontrarse por primera 
vez en el despacho de la consulta; también pueden producir respuestas de con- 
fabulacion y aprender a orientarse en lugares nuevos, incluso cuando afirman 
no reconocerlos. 

Las fabulaciones son narraciones de riqueza variable que reemplazan a los 
recuerdos. Se pueden observar respuestas de confabulacion, pobres y posibles, 
facilmente inducidas donde, al preguntar al sujeto sobre sus actividades recien- 
tes, se obtiene una respuesta «inventada», pero cercana a las actividades habi- 
tuales del sujeto. También puede tratarse de fabulaciones de rememoracion, 
durante las cuales las respuestas dadas son recuerdos antiguos y recientes, a ve- 
ces desorganizados de modo cadtico y mezclados con hechos imaginados. Se 
observan, mas excepcionalmente, fabulaciones puramente imaginativas, fan- 
tasticas o de grandeza. Los falsos reconocimientos conducen al enfermo a dar a 
un desconocido la identidad de un allegado o de un familiar. A pesar de esos 
trastornos, la inteligencia y el razonamiento estan preservados y es clasico ci- 
tar, con Korsakoff, el caso de enfermos que a pesar de su amnesia podian jugar 
al ajedrez, pero olvidaban la partida tan pronto como ésta terminaba y se guar- 
daba el juego. Los trastornos mnésicos se acompafian de una anosognosia y, 
mas inconstantemente, de una euforia. 

Los sindromes de Korsakoff nutricionales estan relacionados con una caren- 
cia de vitamina B,. En el alcoholismo, el sindrome de Korsakoff puede insta- 
larse aisladamente 0 emerger en el seno del nucleo confusional de la encefalo- 
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patia de Gayet-Wernicke. Las lesiones afectan a los tubérculos mamilares y al 
nucleo dorsomedial del talamo, cuya lesién coexistiria con el componente de 
fabulacion del sindrome. La vitaminoterapia B, puede llegar a curarla cuando 
ésta es tratada precozmente. Otras causas nutricionales se representan por toda 
etiologia de vémitos profusos, anorexias graves, sindrome de malabsorcion in- 
testinal y carencias de aporte de vitamina B,, en relacion con una alimentacion 
parenteral o enteral o de las condiciones particulares de alimentacion (beribe- 
ri). Los sindromes de Korsakoff tumorales son el resultado de tumores que in- 
vaden e/ techo del tercer ventriculo y, en particular, del craneofaringioma del 
adulto, asi como de tumores bifrontales internos que entrafian una destruccién 
cingular, 0 una invasion del fornix. Es necesario decir que, a pesar de la fre- 
cuencia del craneofaringioma en el nifio, no se observa el sindrome de Korsa- 
koff, lo que sugiere que la plenitud de las funciones mnésicas del circuito de 
Papez no esta deteriorada mas que en la edad adulta, o incluso que es también 
necesario considerar las dificultades propias al analisis semioldgico de los tras- 
tornos de memoria del nifio, en el que la distinci6n entre recuerdos recientes y 
antiguos puede ser mas dificil de constatar que en el adulto. Ademas de los tu- 
mores, las /esiones cingulares pueden ser el producto de cinguloctomias (que 
en otro tiempo formaban parte de la planopia psicoquirirgica) o incluso de 
complicaciones isquémicas de los aneurismas de la arteria comunicante ante- 
rior, la mas frecuente después del acto quirtirgico: se caracterizan por la profu- 
sion de las fabulaciones, la existencia de paramnesias de reduplicacion y, a ve- 
ces, por la coexistencia de una afasia transcortical motora o incluso de una 
apatia con irritabilidad. El sindrome de Korsakoff de los aneurismas de la co- 
municante anterior podria estar en relacion con una isquemia localizada en el 
telencéfalo basal, en la convergencia del diencéfalo y de los hemisferios cere- 
brales (que contiene, en particular, el nicleo de Meynert) en estrecha relacion 
anatomica con los pilares del trigono y las conexiones amigdalotalamicas, rica 
en neuronas colinérgicas, cuyas proyecciones se dirigen hacia el hipocampo, la 
amigdala y el neocortex. Los infartos talamicos talamoperforados bilaterales 
(paramediales) ocasionan una amnesia retroanterdgrada con un déficit variable 
del recuerdo inducido, y pocas o ninguna fabulacion, ni falsos recuerdos. Pue- 
den completar el cuadro clinico trastornos oculomotores por lesién asociada 
con el mesencéfalo, al igual que apatia. Con un infarto talamico paramedial, se 
ha podido observar una amnesia retrégrada autobiografica en sentido estricto, 
puesto que contrasta con una preservacion relativa del recuerdo de los hechos 
publicos y del reconocimiento de personajes célebres. Los infartos tuberotala- 
micos o polares, que afectan a los micleos anterior y ventrolateral, pueden pro- 
vocar también amnesias retroanterdgradas. Los infartos unilaterales, que afec- 
tan a los nucleos dorsomediales 0 anteriores izquierdos, pueden ocasionar una 
amnesia anterdgrada que afecta preferentemente al material verbal. Los trau- 
matismos craneales pueden provocar bien un ictus amnésico, o un sindrome de 
Korsakoff: un traumatismo craneal, incluso modesto, puede provocar una am- 
nesia anterdgrada con olvido progresivo que ocasiona, posteriormente, la pér- 
dida del conocimiento inicial y que el enfermo confunde retrospectivamente 
con la pérdida de conocimiento inicial, puesto que guarda una amnesia lacunar: 
el modo evolutivo es superponible al de un ictus amnésico y se ha podido evo- 
car una sideraci6n de los hipocampos en relacion con la conmocion cerebral o 
un espasmo vasomotor de tipo migrafioso. El sindrome de Korsakoff postrau- 
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matico se desenmascara después del periodo confusional que sigue al coma 
postraumatico. Comporta una amnesia anterdgrada, precedida de una amnesia 
retrograda que engloba el periodo comatoso y confusional postraumatico, arro- 
jando al enfermo varios afios hacia atras; esta amnesia se acompafia de una rica 
actividad de fabulacién, de rememoracion, imaginativa o fantastica, a veces 
asociadas a paramnesias reduplicativas o a un sindrome de Capgras. (Este jo- 
ven de 21 anos, que conocia desde hacia un afio a la que debia convertirse en 
su futura esposa y que, después de haber emergido de su coma postraumatico, 
declara no conocer a la joven que se encuentra en su habitacion del hospital y 
que le pidio explicar su presencia a la cabecera de su cama, a lo cual responde 
ser la hija del alcalde, quien se ha dado prisa para acogerle y acompanarle. El 
enfermo anade que es guapa y que podria enamorarse, pero niega cruelmente 
que la fecha de su matrimonio con su prometida no reconocida haya sido anu- 
lada, aunque el accidente habia sucedido algunos dias antes de la fecha del 
matrimonio que, por supuesto, no habia podido celebrarse). La pobreza de la 
actividad de fabulacion anuncia la regresién de los trastornos, que se produce 
en un periodo entre semanas y meses, dejando persistir una amnesia lacunar del 
periodo korsakoviano, al cual se afiade una «laguna retrograda» de duracion 
variable. Las lesiones podrian afectar a los giros cingulares, pero también po- 
drian ocupar otros puntos del circuito de Papez. Evidentemente, la evolucién 
esta en funcion de otras lesiones eventuales asociadas, que pueden dar cuenta 
de las alteraciones neuropsicoldgicas 0 fisicas asociadas al sindrome de Korsa- 
koff. 


Amnesias de breve duracion: ictus amnésicos 
y sindromes emparentados 


El ictus amnésico es de aparici6n brutal, con frecuencia entre los 50 y 70 afios. 
Normalmente esta precedido de una emocion (anuncio de un fallecimiento, do- 
nacion de sangre, coito, excrecién de un parasito intestinal, etc.) y provoca un 
olvido progresivo, al cual se afiade una amnesia retrograda desde algunas horas 
a algunos dias precediendo al ictus. El sujeto se asombra («7 Quién me ha pues- 
to estos zapatos nuevos en los pies?», decia un enfermo que no se acordaba ya 
de haber comprado el dia anterior un par de zapatos nuevos) y pregunta cues- 
tiones que reitera, puesto que olvida las respuestas, lo que inquieta al entorno. 
Sin embargo, no existe desorientaci6n espacial; cuando el sujeto se encuentra 
en lugares conocidos, la memoria didactica esta preservada y el comportamien- 
to del sujeto permanece adaptado. A veces existen cefaleas (un tercio de los ca- 
sos). El ictus dura entre 4 y 6 hy, en todo caso, regresa en 24 h, mientras que 
persiste una amnesia lacunar del episodio y, a veces, de los instantes que la pre- 
ceden, dejando una pagina en blanco en la vida, donde segtin la expresion de 
Delay, «no hay nada que leer, porque no se ha escrito nada». El ictus puede (15 
a 25% de los casos) recidivar, lo que obliga a buscar un ictus sintomatico. Ni el 
estudio de los factores de riesgo, ni los datos de la exploracién por neuroima- 
gen sugieren una patologia vascular tromboembolica, excepto si se trata de un 
ictus amnésico atipico por asociacion con otros sintomas de sufrimiento isqué- 
mico vertebrobasilar (diplopia, ataxia, vértigos, nistagmo, déficits sensitivo- 
motores, etc.). La duracion del ictus y la normalidad del electroencefalograma 
dan poca credibilidad a la hora de imputar el ictus a una descarga epiléptica: 


184 Neuropsicologia 


cuando los enfermos desarrollan posteriormente crisis epilépticas, en particular 
de tipo parcial complejo, el episodio considerado como un ictus amnésico ha 
sido de una duracion breve (menos de | h) y normalmente reincidente. Por ulti- 
mo, queda la hipdtesis de un vasoespasmo que acompafia una migrafia o analo- 
go aun mecanismo migrafioso, incluso en ausencia de cefaleas. El lugar de la 
inhibici6n mnésica podria ser hipocampica o diencefalica. Efectivamente, los 
examenes realizados con ictus han podido demostrar un déficit de la codifica- 
cién y de la consolidacion de tipo hipocampico, o una amnesia retrograda ex- 
tendida con un trastorno del recuerdo, caracteristico de las amnesias korsako- 
vianas (Hodges, 1991). Un déficit leve del recuerdo verbal puede persistir 
después de la curacion del ictus amnésico. 

Los ictus sintomdticos 0 secundarios pueden complicar un traumatismo cra- 
neal (v. anteriormente), una angiografia cerebral, como una manipulacion del 
bulbo cervical o revelar a corto plazo un tumor talamico, trigonal o temporal. 
Es raro que ictus amnésicos reincidentes y tipicos anuncien un sindrome de- 
mencial. Las benzodiacepinas, en particular las de vida media corta, pueden 
ocasionar una amnesia anterdgrada, mientras que los anticolinérgicos pueden 
alterar también el aprendizaje de material verbal y visoespacial. Las lagunas 
mneésicas por alcohol reflejan amnesias que afectan 0 desbordan el periodo de 
libacion, sin que los sintomas de una amnesia anterdgrada puedan ser detecta- 
dos retrospectivamente. 


Trastornos de la memoria y traumatismos craneoencefalicos 


Los traumatismos craneales pueden provocar lesiones con localizaciones di- 
versas: lesiones focales lobulares (contusion o friccién) que se hallan en el 
punto de impacto (p. ej., en la region frontal), pero también del lado opuesto, 
por contrachoque (p. ej., en region occipital), asi como en las regiones basales, 
en particular frontotemporales, amenazadas por las lineas salientes dseas de la 
base del craneo. Es necesario afiadir las lesiones axonales y vasculares de ciza- 
llamiento repartidas en la sustancia blanca de los hemisferios cerebrales y de la 
parte superior del tronco cerebral. La conmocion funcional de los axones de la 
parte superior del tronco cerebral seria responsable de la pérdida de conoci- 
miento inicial. 

Los traumatismos craneales pueden ocasionar trastornos mnésicos agudos: 
ictus amnésico, sindrome de Korsakoff (v. anteriormente). La amnesia pos- 
traumatica designa el periodo a lo largo del cual existe, como resultado del 
coma, una confusién mental con amnesia anterdgrada y retrograda: su duracion 
es variable y generalmente, un poco mas larga cuando el coma dura mas. La 
amnesia postraumatica respeta, al menos parcialmente, la memoria procedi- 
mental (explorada por aprendizajes perceptivomotores, como la lectura en es- 
pejo o el seguimiento de una sefial en movimiento). El restablecimiento de una 
orientacion normal coexiste en general con el fin de la amnesia postraumatica, 
aunque son posibles las disociaciones entre la recuperacion de una orientacion 
satisfactoria y la recuperacion de la amnesia anterégrada. Al salir de la amnesia 
postraumatica, los traumatizados craneales graves pueden sufrir trastornos 
mnésicos de intensidad variable que recuerdan a los observados en sujetos 
frontales (fig. 14.7). Todavia es preciso no caer en considerar a las alteraciones 
neuropsicoldgicas de una manera monolitica, ya que existe una diversidad tan- 
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A titulo de ejemplo, informe de M.G., 40 afios, 
traumatismo craneal el 17-10-1963, 
sin intervenci6n, coma de 7 semanas 


Primer examen: 5 meses después del traumatismo 


t Fecha del examen 
v 
Coma de 
7 semanas 
Graves A.R. total A.A. total 
alteraciones de 2 afios no fijada 


de los recuerdos 
hasta la infancia 


Segundo examen: 8 meses después del traumatismo 


Fecha del examen 


Vv 
Coma de 
7 semanas 
AR. AR. A.A. total — Algunos 
parcial total de 3 meses recuerdos 
de4afos de 1afio retenidos 


Tercer examen: 16 meses después del traumatismo 


a Fecha de examen 

v 

Coma de 
7 semanas 
Recuerdos AR. AA. Los recuerdos 
normales total total son precisos 
de 2 semanas de 3 meses 
aoe 
Laguna amnésica 
definitiva 


Fig. 14.7. E/ diagrama de evolucién de una amnesia postraumatica (de J. Barbizet, Pa- 
thologie de la mémoire, PUF, Paris, 1970). 


to cualitativa como cuantitativa, resultado natural de la extrema variedad de lo- 
calizaciones de las lesiones traumaticas. Si hay trastornos mnésicos postrau- 
maticos, no es posible la existencia de un sindrome amnésico postraumatico. El 
sindrome posconmocional es independiente de la gravedad del traumatismo y 
es mas frecuente después de accidentes con derecho a indemnizacion y en suje- 
tos con un bajo nivel de formacion profesional. Se asocia a cefaleas, trastornos 
del equilibrio y quejas mnésicas orgullosamente alegadas, aunque necesitan 
ser evaluadas con precision. 


Amnesias del envejecimiento y de las demencias 


Se tratan en el capitulo 16. 
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Amnesias afectivas 0 psicégenas 
© Amnesias selectivas 


El olvido puede tener, segtin Freud, un mecanismo psicégeno y derivarse del re- 
chazo en el inconsciente de hechos «insoportables» por el «Yo». Asi podrian ex- 
plicarse las amnesias que afectan selectivamente a una franja de vida, afligida de 
hechos o de problematicas relacionales y desestabilizadoras (olvido, después 
del parto, del nacimiento de un nifio, en un caso de Freud). El olvido constituiria 
entonces, la huida neurotica al exceso de tension creada por el hecho traumatico. 


O Amnesias de identidad 


A lo largo de los episodios amnésicos de duracion variable, los sujetos olvidan 
su nombre, su direccion, su pasado, su identidad: este tema del «viajero sin 
equipaje» ha sido ilustrado particularmente en la literatura narrativa. Esas am- 
nesias pertenecen, una vez eliminada la simulacion, a la estructura neurotica 
histérica. Pueden acompafiarse de un sindrome de Ganser (respuestas y actos 
fuera de lugar, no teniendo en cuenta la realidad contextual) o de conductas de 
fuga con comportamiento adaptado, pero realizadas en una atmoésfera de des- 
personalizacion denominada estado crepuscular. A veces estos episodios rein- 
ciden y pueden alternarse entre la personalidad habitual del sujeto y una nueva 
personalidad imaginaria, reflejando el concepto de «psicosis histérica» o for- 
mas seudoneuroticas histéricas de la esquizofrenia. 


O Otras amnesias psicdgenas 


Ademias de las dificultades mnésicas de la depresion (v. pags. 177 y 178), exis- 
ten dolencias mnésicas hipocondriacas que reflejan el miedo de una patologia 
organica cerebral, en particular demencial. En cuanto al obseso, su comporta- 
miento no testimonia el olvido, sino un miedo al olvido, que sirve de justifica- 
cidn neurotica a la organizacion de «rituales» (verificaciones, repeticiones de 
palabras, de cifras o de hechos). 


Hipermnesias 
Hipermnesias permanentes 


Algunos sujetos que manifiestan capacidades mnésicas prodigiosas en un sec- 
tor normalmente limitado (encontrar el dia de la semana correspondiente a una 
fecha, aprendizaje extraordinariamente rapido de una serie de numeros, etc.). 
Estos sujetos tienen una inteligencia normal o superior, y utilizan procedimien- 
tos mnemotécnicos elaborados, otros tienen una debilidad mental y parecen 
utilizar procedimientos mnemotécnicos estereotipados que acompafian a un 
aprendizaje intensivo. 


Hipermnesias breves 


Conciernen a los fendmenos de memoria panoramica observados a lo largo de 
la epilepsia (v. mas adelante), asi como a las reviviscencias mnésicas de franjas 
mas 0 menos importantes del pasado, desencadenadas por emociones intensas 
o de peligro de muerte. 
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Paramnesias 


Son ilusiones de memoria que se conciben, segtiin Delay, como una liberacion 
de la memoria autistica «del antepecho» de la memoria social. 

Las ecmnesias constituyen el hecho de revivir franjas del pasado como pre- 
sentes: son «alucinaciones del pasado» en las cuales «la memoria constituida 
es considerada como la memoria constituyente». Se observan en la demencia 
de Alzheimer; los «delirios de reminiscencia» que pueden observarse en la his- 
teria, etc., pueden considerarse ecmnésicos. Las paramnesias de reduplicacion 
ya han sido descritas (v. pags. 159 y 160), al igual que las fabulaciones y los 
falsos reconocimientos. 

Fenémenos paramnésicos breves pueden observarse durante las crisis epi- 
lépticas «dismnésicas»: impresiones de ya visto, ya oido, ya vivido o, a la in- 
versa, impresiones de jamas visto, jamas oido, jamas vivido, a veces expresa- 
das por una impresion de extrafieza del contexto sensorial. También puede 
tratarse de fendmenos denominados de memoria panoramica, durante los cua- 
les el sujeto ve desfilar franjas de su pasado, o incluso fendmenos ecmésicos a 
lo largo de los cuales el sujeto revive una experiencia anterior. Estas crisis for- 
man parte del cuadro de epilepsia del lobulo temporal. Pueden parecerse a las 
crisis caracterizadas por una amnesia anterdgrada (v. anteriormente). 

También conviene recordar las reminiscencias durante las cuales un episo- 
dio del pasado es exaltado en una experiencia emocional, cuyo ejemplo consu- 
mado es el de la «magdalena de Proust». 


EXAMEN DE LA MEMORIA 


El examen de memoria se basa en la entrevista con el enfermo y con su entorno 
y, posteriormente, en la practica de tests cuyo numero no cesa de aumentar. La 
opinion que el sujeto tiene de sus resultados mnésicos (0 metamemoria) puede 
apreciarse por cuestionarios estandarizados como el de Squire (tabla 14.1). 


1. El analisis de la memoria autobiografica ofrece preciosos indicios, tanto 
sobre la memoria de los hechos recientes (¢ Desde cuando esta hospitalizado? 
Qué examenes le han hecho? ¢ Qué hizo usted el domingo pasado?), como de 
hechos antiguos (nombre y localizacién de las escuelas frecuentadas, de los 
maestros(as) de escuela; oficio u oficios ejercidos; fecha del matrimonio; ape- 
llido de la esposa; nombres y edades de los hijos, etc.). Pueden utilizarse entre- 
vistas semiestructuradas como la de Kopelman y cols. (J. Clin. Exp. Neurops- 
ychology, 1989, 11, 724-744). 

2. El estudio de la memoria social es el complemento natural del preceden- 
te. La actualidad politica, social, econdmica e internacional puede ofrecer ele- 
mentos de apreciacion de la memoria de los hechos recientes (que concier- 
nen, p. ej., a una eleccion electoral local o nacional, un hecho importante 
relatado en la prensa o en telediarios), pero también y, sobre todo, de la de los 
hechos antiguos: preguntar a un espafiol el nombre del presidente del gobier- 
no actual y de los presidentes que lo han precedido, a un britanico el nombre 
del primer ministro y de los que le han precedido, etc. También podemos uti- 
lizar tests estandarizados de reconocimiento de caras célebres, como el de Al- 


188 Neuropsicologia 


Tabla 14.1. Escala de autoevaluacion de la memoria 
(inspirada en la de L.R. Squire) 


La escala completa de L.R. Squire esta formada por 18 preguntas. La puntuacion es 0, 
si la respuesta es «como antes», de 0 a -4, si la respuesta es «peor que antes», de 0a 
+4, si la respuesta es «mejor que antes». 


Puntuacion 


1. Mis capacidades para recordar lo que leo o lo que miro en 
television, las peliculas en el cine o lo que me dicen son... 


2. Mis capacidades para recordar cosas muy antiguas son... 


3. Mis capacidades para recordar nombres y caras de personas que 
encuentro son... 


4. Mis capacidades para recordar lo que quiero decir 0 lo que hacia, 
si se me interrumpe durante algunos minutos, son... 


5. Mis capacidades para seguir una conversacion prolongada son... 


6. Mis capacidades para recordar lugares donde he guardado mis 
efectos personales son... 


7. Creo que mi familia y mis amigos piensan que mi memoria es... 


8. Sise me pide aprender y retener alguna cosa (p. ej., un articulo 
de un periddico 0 una poesia) y si intentase prestarle mucha 
atencion, creo que lograria... 


9. Mis capacidades para recordar cosas que me han sucedido 
durante los Ultimos meses son... 


10. Mis capacidades para recordar cosas de mi infancia son... 


bert y cols. (1979) actualizado por Hodges y Ward (Brain, 1989, 112, 595- 
620). 

3. El estudio de la memoria en la vida cotidiana se preocupa por utilizar eva- 
luaciones lo mas «ecoldgicas» posibles, intentando reducir el caracter artificial 
de la situacion de testing y de ciertos tests de memoria. Asi, el Rivermead Be- 
havioural Memory Test esta constituido por siete subtests, como aprender ante 
una foto el apellido y el nombre de una persona, acordarse de cinco etapas de 
un itinerario y pensar en introducir un mensaje en un sobre en una de esas eta- 
pas: se trata, por lo tanto, de aprendizajes factuales aislados, pero también se- 
cuenciales. Diversas baterias informatizadas 0 en banda video han ampliado 
este intento de focalizacién (con fines diagndésticos y reeducativos) sobre una 
memoria «pragmatica» (ordenar objetos, aprender un itinerario, hacer la com- 
pra, etc.). 

4. El estudio de la memoria semantica puede realizarse a través de tests, uti- 
lizando condiciones de acceso mas 0 menos automatizado: tests de automatis- 
mos verbales de Beauregard (E/ barbero de...; Pienso, luego...), los subtests de 
vocabulario y de informacion de la WAIS, los tests de fluencia literal y verbal, 
el subtest de semejanzas de la WAIS, tests de denominacion y pruebas que eva- 
luan los conocimientos semanticos verbales (7 Qué color puede tener un toma- 
te?) o no verbales como el Palm Tree Test, que consiste en elegir, entre dos 
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imagenes (p. ej., un abeto y una palmera), la que se asocia mejor a una imagen 
clave (en este caso, las piramides de Egipto). 

5. El estudio de la memoria a corto plazo se efectua apreciando el span audi- 
tivo como en el subtest de digitos de la WAIS y el span visual, como en el test 
de los cubos de Corsi (incluido en la bateria 144 de Signoret) y el subtest de 
memoria visual de la escala de memoria de Wechsler. 

6. El estudio de los aprendizajes evalia la puesta en marcha de la memoria 
anterdégrada, explorada por diversos canales sensoriales, en particular visual y 
auditivo. El test de la figura compleja de Rey y el test de retencion visual de 
Benton exploran la memoria visual, pero también estan alterados en caso de al- 
teraciones visoconstructivas y visoespaciales, y el primero es, ademas, muy 
sensible a los déficits de planificacion de los sindromes frontales. Los aprendi- 
zajes verbales pueden explorarse por el recuerdo de historias (como el subtest 
de memoria légica de la Escala clinica de memoria de Wechsler-revisado o la 
Historia del cuervo y de las palomas de la Bateria Luria-Nebraska o la Histo- 
ria del leon de Barbizet (fig. 14.8), que el sujeto debe repetir inmediatamente, 
después de un periodo de | h y eventualmente, en periodos posteriores de 24 h, 
incluso de una semana). El test de aprendizaje verbal serial de 15 palabras de 
Rey (fig. 14.9) permite obtener una curva de aprendizaje a lo largo de los cinco 
intentos, evaluar el olvido comparando el numero de palabras aprendidas en re- 
cuerdo inmediato y en recuerdo diferido, distinguir lo que es un resultado de un 
déficit del almacén y de un déficit de la recuperacién en memoria, comparando 
los resultados durante el recuerdo libre y el reconocimiento de las palabras 
aprendidas mezcladas con el mismo numero de palabras de distraccién. El test 
de Grober y Buschke estudia el aprendizaje verbal en recuerdo libre (arenque, 
chaleco, domino, junquillo, etc.), y para cada error en recuerdo inducido 
(,Cudl era el pez?... gla ropa?... gel juguete?... gla flor?...) y posteriormente 
en reconocimiento, todo de manera inmediata y diferida. El test de aprendizaje 
verbal de California (Delis y cols., 1987) utiliza una lista de «compras» (deno- 
minada del lunes) formada por 16 items pertenecientes a cuatro categorias (fru- 


1°) El cuervo y las palomas 

(Escala de memoria de la Bateria Luria-Nebraska) 

«Un cuervo escucho decir/que las palomas tenian que comer mucho./ Se pinto de 
blanco/y volé hacia el nido de las palomas./Las palomas pensaron/que era una de 
ellas/y le invitaron./Sin embargo, no podia impedir graznar/como cualquier 
cuervo./Las palomas se dieron cuenta entonces de que era un cuervo/y le echaron 
fuera./Volvio a juntarse con los cuervos/pero no le reconocieron/y no quisieron 
aceptarle./» 

2°) Historia del leon de Barbizet y Truscelli 

«Un ledn/ llamado Sultan/se escapo de su jaula/porque la puerta estaba mal 
cerrada/por un guardia negligente./Un monton de visitantes/numerosos ese 
domingo/huye hacia los edificios cercanos./Una mujer vestida de azul/que llevaba 
en brazos a su hijo de un afio/lo deja caer/, el leon lo agarra./La mujer, llorando,/se 
vuelve hacia atras/y suplica al leon que le devuelva a su pequeno./El animal la 
mira/durante largo tiempo/fijamente/y por fin suelta al nifio/sin haberle hecho el 
minimo dafio./» 


Fig. 14.8. Historias para memorizar 
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Lista de 15 palabras comunes disilabicas que se leen cinco veces al sujeto. Cada 
lectura es seguida de una evocacion. Se estudia el numero de palabras repetidas 
en cada una de las evocaciones, lo que permite elaborar una curva de aprendizaje. 
PUPITRE, PASTOR, GORRION, ZAPATO, HORNO, MONTANA, GAFAS, ESPONJA, 
IMAGEN, BARCO, OVEJA, FUSIL, LAPIZ, IGLESIA, PEZ. 

Prueba de reconocimiento: al final de la tarea, se lee una historia que contiene 
todas las palabras presentes en la lista, las cuales deben ser reconocidas por el 
sujeto. 

La clase estaba silenciosa. El maestro se aproxim6 al pupitre y se puso a leer la 
leccién que trataba de la vida en las montafhas durante el verano. En la imagen, los 
nifos espantan un rebano de ovejas que pastaba tranquilamente, guiado por su 
pastor. En un rincon, un cazador levantaba su fusil amenazando a un gorri6n que 
no le veia, que estaba ocupado en volar hacia el campanario de la iglesia que 
anuncia un pueblo. La lecci6n termina, los alumnos dejan sus lapices y el maestro, 
quitandose sus gafas, anuncia el recreo. Aprovecha para recargar el horno que 
amenazaba con apagarse, y se cuerda el zapato derecho. Antes de salir al patio 
para reunirse con sus colegas, cogié la esponja para borrar la pizarra, que tenia 
todavia los dibujos del dia anterior, una mar desencadenada donde los peces 
saltaban temerosos sobre la cubierta de un barco. 


Fig. 14.9. Las palabras de Rey. 


tas, especies, ropa y utiles) y una lista adicional (denominada del martes) que 
sirve de interferencia; asi, este test explora el recuerdo, el aprendizaje y el re- 
cuerdo inducido, pero también la interferencia proactiva (intrusiones de la lista 
del lunes, en el recuerdo de la lista de compras del martes) y retroactiva (intru- 
siones que provienen de la lista de las compras del martes, en el recuerdo dife- 
rido y en el reconocimiento). 

7. Baterias de pruebas intentan explorar varios aspectos de la memoria, para 
proporcionar una evaluacion diversificada de las funciones mnésicas: por 
ejemplo, la Escala clinica de memoria de Wechsler-Revisada, la Bateria de 
eficiencia mnésica de Signoret (BEM 144), y la escala de memoria de la Bate- 
ria neuropsicologica Luria-Nebraska, que tiene la particularidad de realizar 
una estimacion por parte del sujeto de sus capacidades de memoria antes de ha- 
cer el subtest de aprendizaje de palabras y que, a través del aprendizaje de se- 
ries sucesivas de tres palabras con recuerdo inmediato y diferido, estudia las in- 
trusiones que pueden provenir de fendmenos de interferencia pro y retroactiva. 
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INTERHEMISFERICAS 


«Desde el punto de vista fisiologico, podemos deducir de la direccion... 
(de las fibras comisurales)... que gracias a ellas, las regiones de los dos 
hemisferios cerebrales son anastomosadas... y que son, por ese mismo 
motivo, los verdaderos agentes de la unidad de accion de los dos 
ldbulos cerebrales.» 

J. Luys, El cerebro, 1876 


Gracias a los dos hemisferios cerebrales, el ser humano siente, anda, ve, oye, 
reacciona, habla y mira. A pesar de la dispersion de las funciones del cerebro y 
de la lateralizacion de ciertas funciones (como el lenguaje), el ser humano debe 
construirse y reaccionar de manera coherente y conjuntada. Asi nace la idea de 
que las diferentes regiones del cerebro deben comunicarse entre ellas y que 
ciertas dificultades pueden no relacionarse con una lesion de los «centros» es- 
pecializados, sino con una lesién de las «conexiones» de un centro al otro; de 
esta manera, Wernicke postulé en 1874 la existencia y la fisiopatologia de la 
afasia de conduccioén, que se convirtié en el ejemplo de una desconexion intra- 
hemisférica. Mas tarde, en 1891 y 1892, Déjerine mostré la funcién de la lesion 
del esplenio del cuerpo calloso en el determinismo de la alexia sin agrafia, ilus- 
trando asi las consecuencias de una desconexion interhemisférica. También 
Liepmann, a principios del siglo xx, subray6 la importancia de las conexiones 
intra e interhemisféricas en el mecanismo de los trastornos apraxicos y, en con- 
creto, relacioné una desconexion callosa con una apraxia ideomotora unilateral 
izquierda. Los dos hemisferios cerebrales estan unidos por un conjunto de fi- 
bras de sustancia blanca 0 comisuras. Pueden distinguirse pequefias comisuras 
y tres grandes comisuras: la comisura blanca anterior, la comisura del fornix 
(trigono) y, la mas importante, el cuerpo calloso que une un neocortex al otro 
(figs. 15.1 a 15.3). Durante mucho tiempo, la seccién del cuerpo calloso, utili- 
zada para tratar las epilepsias rebeldes, se consider6 como una intervencién 
desprovista de consecuencias neuropsicoldgicas y la semiologia de los tumores 
callosos se relacion6 con la invasi6n de estructuras cercanas. La semiologia ca- 
llosa no pudo esbozarse hasta mediados del siglo xx, gracias a las constatacio- 
nes realizadas en el animal comisurotomizado, a partir de observaciones reali- 
zadas por Sperry y Gazzaniga en enfermos comisurotomizados y por Geshwind 
y Kaplan en pacientes con un tumor invadiendo el cuerpo calloso. Posterior- 
mente, el sindrome de desconexién interhemisférica fue confirmado y amplia- 
do por numerosas observaciones, incluyendo también la patologia vascular (la 
vascularizacion callosa esta asegurada por las arterias cerebrales anteriores y 
posteriores) y la enfermedad de Marchiafava-Bignami. 
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Rodilla C 
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Fig. 15.1. Representacion esquematica de las comisuras interhemisféricas y de las cone- 


xiones del cuerpo calloso (de G. Lazorthes, Le systeme nerveux central, Masson, Pa- 
ris, 1967). 


Fig. 15.2. Morfologia de las comisuras interhemisféricas (de J. Barbizet y Ph. Duizabo, 
Abrégé de Neuropsychologie, Masson, Paris, 1985). 1, cabeza o splenium del cuer- 
po calloso; 2, rodilla del cuerpo calloso; 3, pico o rostrum del cuerpo calloso; 4, for- 
nix o trigono cuyas fibras transversales constituyen el psa/terium o Lyre de David; 5, 
septum lucidum; 6, comisura blanca anterior; 7, pilares posteriores del trigono o 
crura fornicis; 8, pilares anteriores del trigono o columnae fornicis; 9, nucleos amig- 
dalinos; 10, tubérculos mamilares, y 11, fasciculo temporal. 
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Lobulo frontal 


Forceps anterior 


Forceps posterior 


Lébulo occipital 


Cuerpo calloso 
A 
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Fig. 15.3. Las conexiones del cuerpo calloso y de la comisura blanca anterior (corte ho- 
rizontal y corte frontal) (de G. Lazorthes, Le Systeme nerveux central, Masson, Paris, 
1967). 
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SEMIOLOGIA DE LAS DESCONEXIONES 


INTERHEMISFERICAS 


Los signos de desconexion callosa se deben buscar cuidadosamente en el exa- 
men clinico (tabla 15.1); en efecto, es necesario recordar que los sujetos comi- 
surotomizados no se suelen sentir incOmodos en su vida social cotidiana y que 
los mecanismos compensatorios enmascaran las dificultades relacionadas con 
el déficit de la transferencia interhemisférica, que constituye el problema cen- 
tral del sindrome calloso y que conlleva un sentimiento «de asombro» de un 
hemisferio con relacion al otro. 


Tabla 15.1. Principales gestos del examen que permiten detectar 
una desconexion callosa 


1. Palpar sin ayuda de la vista objetos en 
cada una de las manos. 


2. Escritura dictada, copiada con la 
mano derecha y con la mano izquierda. 


3. Dibujo del cubo con cada una de las 
manos (copia). 


4. Designacion verbal de los dedos 
indices presentados simultaneamente 
en la parte periférica de los dos 
hemisferios visuales. 


5. Ejecucion de gestos con cada uno de 


los miembros superiores (v. cap. 5). 


Anomia tactil izquierda. 
Agrafia izquierda. 
Apraxia constructiva derecha. 


Ausencia de designacion verbal del 
dedo indice presentado a la izquierda 
(seudohemianopsia izquierda). 


Apraxia ideomotora izquierda. 


Anomia tactil izquierda 


El sujeto no es capaz de denominar los objetos situados en la mano izquierda 
(con los ojos cerrados) (fig. 15.4). No se trata de una astereognosia, puesto 
que el objeto se manipula correctamente y se reconoce si se le pide al sujeto 
que abra los ojos y lo designe entre un grupo de objetos. No se trata de una 
afasia, puesto que la denominacion de los objetos vistos es normal y el objeto 
se denomina en el momento en que es puesto en la mano derecha; a veces, se 
denomina si la manipulacion del objeto provoca un ruido especifico (la cam- 
panilla de la bicicleta) 0 si tiene un olor especifico (pipa). A veces, el sujeto 
no puede describir el objeto; otras, analiza vagamente sus caracteres fisicos 
(«imperdible — objeto compuesto de dos ramas, una es movil»); a veces, se 
producen respuestas err6neas sin relacién con el objeto («sacacorchos — bro- 
cha»), lo que muestra que aunque no haya confusién con un objeto, cuyas 
cualidades se aproximan, se trata de una incapacidad para decir el nombre del 
objeto: los impulsos somestésicos, procedentes de la mano izquierda, se diri- 
gen al hemisferio derecho permitiendo la identificaci6n, pero una lesién callo- 
sa no permite la transferencia de esas informaciones a las areas del lenguaje 
del hemisferio izquierdo, aun cuando la denominacion de los objetos situados 
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CAMPO VISUAL 


Hemisferio 
izquierdo 


Zona del 
reconocimiento 
tactil 


Zona del 
lenguaje 
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Fig. 15.4. Esquema explicativo de las anomias tactil y visual izquierdas (de Les Cahiers 
intégrés de médecine, Neurologie y de J. Barbizet y Ph.Duizabo, Abrégé de neu- 
ropsychologie). La seccion o la lesi6n del cuerpo calloso no permite a las informa- 
ciones tactiles que provienen de la mano izquierda y tratadas a nivel del hemisferio 
derecho llegar a la zona del lenguaje situada en el hemisferio izquierdo, de ahi la 
anomia tdactil izquierda. Del mismo modo, las informaciones que provienen del he- 
micampo visual izquierdo se tratan a nivel de la parte posterior del hemisferio dere- 
cho, pero no pueden llegar al area hemisférica izquierda del lenguaje, de ahi la 
anomia visual izquierda. 


en la mano derecha sea correcta, puesto que los impulsos somestésicos Ilegan 
al hemisferio dominante y las conexiones necesarias para la verbalizacién son 
intrahemisféricas. Ademas, la mano derecha no puede dibujar lo que tiene 
la mano izquierda, como si el hemisferio izquierdo ignorase al hemisferio de- 
recho. 

La alexia tdctil designa la incapacidad de denominar las letras moviles situa- 
das en la mano (izquierda en el diestro), mientras que éstas se identifican, pues- 
to que las letras palpadas pueden designarse en una prueba de eleccién miulti- 
ple: la alexia tactil puede existir en ausencia de anomia. 
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Apraxia (ideomotora) unilateral izquierda 


La apraxia ideomotora solo atafie al hemicuerpo izquierdo y aparece solamente 
bajo orden verbal, mientras que la imitacion gestual por el mismo hemicuerpo 
es correcta y los gestos de la vida cotidiana no estan modificados: las érdenes 
verbales, recibidas por el hemisferio izquierdo, no pueden transmitirse al area 
premotora del hemisferio derecho (v. cap. 5). Una apraxia callosa suele acom- 
pafiarse, aunque no siempre, de una agrafia apraxica izquierda. También se ha 
podido observar una apraxia unilateral izquierda bajo orden verbal, bajo imita- 
cion y en la utilizacién de objetos. 


Agrafia izquierda (fig. 15.5) 


La agrafia callosa es frecuentemente una agrafia apraxica, caracterizada por le- 
tras deformadas, mas o menos identificables, a veces ilegibles o incluso reduci- 
das a garabatos. La escritura puede mejorarse algo en la copia y el deletreo esta 
preservado, asi como la escritura con letras moviles y por dactilografia. Es fre- 
cuente la asociacion con una apraxia ideomotora: este cuadro clinico es obser- 
vado mas bien en lesiones localizadas detras de la rodilla y delante del esple- 
nio, a nivel del tronco («body» o cuerpo propiamente dicho) del cuerpo calloso. 
Se relacionaria con un déficit de la transferencia de las informaciones visoci- 
nestésicas, que permiten la organizaciOn espaciotemporal del grafismo. Sin 
embargo, las lesiones del tronco del cuerpo calloso, que se extienden hasta la 
rodilla, provocan, ademas, una incapacidad para escribir a maquina y con letras 
moviles, lo que supone que las informaciones (o engramas) verbomotoras tran- 
sitan por la rodilla del cuerpo calloso. 

Pero la agrafia callosa puede existir en ausencia de apraxia. La realizacion 
grafica puede alterarse en particular, con letras cursivas, pero también existen 
paragrafias que reflejan la naturaleza lingitistica del déficit y objetivadas en la 
escritura cursiva cuando ésta esta preservada, o en la escritura con letras ma- 
yusculas. Pueden interpretarse como agrafias afasicas 0 mixtas y se observan 
en lesiones que implican al esplenio. Las observaciones realizadas con sujetos 
japoneses muestran que la agrafia izquierda predomina en el sistema alfabético 
(kana) y preserva relativamente el sistema ideografico (kanji), que puede tam- 
bién exteriorizar paragrafias semanticas. Asi, las informaciones propiamente 


: al ene 
Auk, (a Autobiis Se ae 
Malina. Bares (0. L , 


Ve Hem ans - 


Mi mama lu, a“ , 


Sr. B. dice: tu gu 
eso no quiere decir nada 


Fig. 15.5. Agrafia unilateral izquierda (de tipo afasico) con una lesion callosa (de S. 
Brion y C.P. Jedynak. Rev Neurol., 1972; 128 (4) : 257-266). 
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lingtiisticas podrian dirigirse hacia la parte posterior (esplenio) del cuerpo ca- 
lloso (fig. 15.6). 


Apraxia constructiva derecha 


Con la mano derecha, la realizacién bajo orden verbal 0 en copia de dibujos, 
como un cubo 0 una bicicleta, es lenta y desorganizada, mientras que los resul- 
tados son paraddjicamente mejores con la mano no dominante. Del mismo 
modo, la copia de la figura compleja de Rey esta masivamente desorganizada 
cuando se realiza con la mano derecha, asi como la realizacion de construccio- 
nes tridimensionales con cubos. El déficit de la transferencia afecta a las infor- 
maciones que deben ir desde el hemisferio derecho (centro de las capacidades 
visoconstructivas) hacia el hemisferio izquierdo, que gobierna la mano de- 
recha. 


Trastornos visuales 


Doble seudohemianopsia bajo designacion unilateral forzada 
y silenciosa (fig. 15.7) 


El sujeto esta situado frente al examinador, con la cabeza inmovil y los ojos 
abiertos, con una mano fija (supongamos que en este caso es la izquierda) bajo 
el trasero: se le pide que no hable y que atrape con su mano libre el dedo del 
examinador, en cuanto lo perciba en su campo visual. Se constata que el sujeto 
dirige la mano hacia el dedo, cuando este ultimo aparece en el hemicampo vi- 
sual homolateral a la mano movil (en este caso la derecha), pero no efectia nin- 
gun gesto de prensién cuando el dedo indice se presenta en el hemicampo vi- 
sual contralateral (en este caso el izquierdo) a la mano movil (en este caso la 
derecha). En efecto, las informaciones visuales que llegan al hemisferio dere- 
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Fig. 15.6. Representacion esquematica de los diferentes tipos de informaciones «grafi- 
cas» y de su camino a través de las subdivisiones anatomicas del cuerpo calloso se- 
gun las concepciones de Watson y Heilman (1983). 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


IZQUIERDO 


RT 


CAMPO VISUAL 


199 


Desconexiones interhemisféricas 


DERECHO 
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Fig. 15.7. La seudohemianopsia doble bajo solicitud verbal forzada y silenciosa. Los im- 
pulsos visuales (1) que provienen del hemicampo derecho, recibidos por la retina 


temporal (RT) del ojo izquierdo y la retina 


nasal (RN) del ojo derecho, pasan a los 


nervios dpticos, al quiasma, ala banda dptica izquierda (BO) y a las radiaciones dp- 


ticas izquierdas (ROI) hasta el I6bulo occip 


ital izquierdo. La mano derecha del suje- 


to, Unica autorizada a moverse, podra atrapar el objeto presentado en el hemicam- 


po visual derecho gracias a una transferen 


cia intrahemisférica de las informaciones 


(2) entre el ldbulo occipital izquierdo y la region rolandica izquierda (RI). Por el con- 


trario, permanecera inmovil cuando el ob 
izquierdo, puesto que las informaciones q 


jeto se presente en el hemicampo visual 
ue proceden del ldbulo occipital izquier- 


do no pueden llegar al cuerpo calloso para ganar la region rolandica derecha (RD). 


El fendmeno inverso se observa cuando so 


o la mano izquierda se autoriza a mover- 


se para atrapar el objeto presentado en el campo visual: esta mano permanecera 


inmovil cuando el objeto se presente en e 
las informaciones que llegan al Idbulo occ 
po calloso (3) para alcanzar la region rolan 


| hemicampo visual derecho, puesto que 
ipital izquierdo no pueden salvar el cuer- 
dica derecha (RD). 
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cho no pueden ya transferirse hacia el hemisferio izquierdo, que gobierna la 
mano derecha. El fendmeno inverso se observa con el otro hemicampo, cuando 
la otra mano es autorizada solamente a desplazarse y esta doble seudohemia- 
nopsia afecta al hemicampo visual heterolateral a la mano movil. Se trata pues, 
de una seudohemianopsia, puesto que a veces un estimulo en el hemicampo, 
aparentemente ciego, provocara una rotacion de la cabeza y de los ojos hacia él 
y sera atrapado. Ademias, si las dos manos estan libres y si los dedos indices del 
examinador aparecen bilateralmente en cada uno de los hemicampos, el sujeto 
los atrapara. 


Seudohemianopsia izquierda bajo peticion verbal 


No obstante, durante la presentacion simultanea de los dedos indices en cada 
uno de los hemicampos, el sujeto al que se le ha pedido sefialar verbalmente la 
presencia de los dedos indices ignorara, e incluso negara, la presencia del dedo 
indice presentado en el hemicampo visual izquierdo: sin embargo, este indice 
es visto, puesto que es atrapado bajo orden. Los impulsos visuales llegan a cada 
uno de los hemisferios, pero la verbalizacion de la presencia del estimulo a la 
izquierda necesita una transferencia transcallosa del l6bulo occipital derecho 
hacia los centros del lenguaje del hemisferio izquierdo. 

No obstante, estas pruebas son dificiles de realizar junto a la cama del pa- 
ciente y hay que tener dos precauciones: la presentaci6n de los estimulos debe 
ser muy breve, puesto que aparecen negativamente movimientos de explora- 
cién ocular, que informaran a los dos hemisferios y compensaran el déficit de 
la transferencia. La presentacién de los estimulos debe hacerse estrictamente 
en la periferia del campo visual, ya que la parte central del campo visual (a dos 
o tres grados de una parte y de la otra del meridiano vertical) se proyecta a nivel 
de la retina, en la macula, de donde salen las fibras directas y cruzadas, mien- 
tras que los impulsos que vinieron de la periferia de cada uno de los hemicam- 
pos llegan a las retinas periféricas para finalizar en el lobulo occipital heterola- 
teral, en relacién con cada uno de los hemicampos visuales (v. Neurologie pour 
le practicien, tabla 9.1, pag. 46). El taquitoscopio permite realizar presentacio- 
nes visuales muy breves en una pantalla (de 1/10 a 1/25 de segundo); permite 
controlar la posici6n de los estimulos, e incluso se puede afiadir el control de la 
inmovilidad ocular durante la presentacion de los estimulos. La presentacién 
taquitoscépica permite confirmar la incapacidad de la denominacion de las 
imagenes proyectadas a nivel del hemicampo visual izquierdo (anomia visual 
izquierda, fig. 15.6), mientras que el sujeto puede a continuacién designar, en 
una eleccién multiple, el objeto que habia dicho que no veia. La presentacion 
de guimeras (imagen formada por la union de la parte derecha 0 izquierda de 
dos mitades de imagenes de objetos diferentes, como la mitad izquierda de un 
lapiz unido a la mitad derecha de unas tijeras) muestra que el sujeto normal co- 
mete errores de identificacién o dice ver dos objetos, mientras que en el caso de 
lesion callosa, solo se denomina la mitad de la imagen proyectada en el campo 
visual derecho y el paciente nunca dice ver dos objetos. Cuando ya no se pide 
al sujeto que denomine, sino que designe en una eleccion multiple, se ha podi- 
do observar que la elecci6n del sujeto era la mitad de la imagen proyectada en 
el campo visual derecho, cuando se trataba de un objeto o de una letra, mientras 
que elegia la mitad de la imagen proyectada a la izquierda cuando se trataba de 
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una cara: esta prueba también permite poner en evidencia la especializacion 
hemisférica en el tratamiento de las informaciones visuales. 


Hemialexia izquierda 


La presentacion taquitoscdpica de letras 0 palabras breves muestra que su lec- 
tura es posible solamente en el hemicampo visual derecho. La asociacion de 
una lesidn occipital izquierda y del esplenio del cuerpo calloso provoca una he- 
mianopsia derecha y una alexia sin agrafia (v. pag. 68). 


Extincion auditiva unilateral 


Para ponerla en evidencia se necesita un test de escucha dicotica, que muestra 
una extincion de la via oido derecho-cerebro izquierdo de los mensajes verba- 
les (v. pag. 141). 


Anomia olfatoria unilateral 


En el caso de comisurotomia completa, que afecta al cuerpo calloso y a la co- 
misura anterior, se ha observado una incapacidad para denominar los olores 
presentados en la ventana de la nariz derecha, mientras que el paciente puede 
designar en una eleccion multiple el objeto del que proviene el olor. 


Signos de ignorancia, asombro o conflicto de un hemicuerpo 
con relacion al otro 


Critica hemisférica 


Designa el asombro del sujeto con relacion a la escritura realizada por su mano 
izquierda («No tengo la impresion de que sea mi mano izquierda la que escri- 
be») o de los gestos realizados por el miembro superior izquierdo. (Durante 
una prueba dedo-nariz, mientras el paciente pone su dedo en la boca, dice: «Es 
gracioso; gpor qué no quiere ir a mi nariz?».) 


Dispraxia diagonistica y signo de la mano extraha 


Estos signos, que traducen la ignorancia, a veces conflictiva, de una mano en 
relacion con la otra, han sido tratados en el capitulo 5. 


Incapacidad de duplicacion cruzada de las posturas de la mano 


Sin la ayuda de la vista, el sujeto no puede reproducir las posturas de una mano 
con la otra. El déficit de la transferencia de las informaciones propioceptivas 
también se constata cuando, mostrando al sujeto posturas de la mano proyecta- 
das en cada uno de los hemicampos con una presentacién taquitoscdpica, se 
observa que el sujeto puede reproducir esas posturas solamente con la mano 
homolateral al campo visual estimulado. 


Alexitimia 
Los sujetos comisurotomizados tienen mas dificultades que los sujetos norma- 
les para expresar y verbalizar sus sentimientos: esta constatacion, poco accesi- 
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ble a un examen de caso unico, se ha establecido de manera estadistica y tradu- 
ciria un déficit de una transferencia entre el hemisferio derecho (del cual se co- 
noce la funcion de regulacion de la vida emocional) y el hemisferio que gestio- 
na el lenguaje (v. cap. 17, pag. 323). 


CONSIDERACIONES ANATOMOCLINICAS 
Y ETIOLOGICAS 


El cuadro «completo» de un sindrome de desconexion concierne a las lesiones 
callosas masivas (secciones completas), incluyendo el esplenio. Por otra parte, 
existe en el interior del cuerpo calloso una segregacion de las fibras en funcién 
de las informaciones que transmiten: asi, una lesion, que evita la parte posterior 
del esplenio permite la transferencia de las informaciones visuales y las lesio- 
nes, que provocan una apraxia ideomotora izquierda, son anteriores a las que 
provocan una agrafia izquierda sin apraxia. La semiologia de la parte anterior 
del cuerpo calloso (conectando los lébulos frontales) es muy utilizada en caso 
de seccidn, pero puede provocar una apraxia izquierda en caso de lesiones en- 
dégenas (tumor, infarto, etc.). Los sintomas de desconexion callosa pueden 
constatarse en la esclerosis multiple y se conoce la frecuencia de atrofia callosa 
que acompafia a las lesiones de la sustancia blanca en las formas evolucionadas 
de la enfermedad: estos sintomas suelen ser leves. La agénesis callosa puede 
evolucionar en un contexto polimalformativo y acompafiarse de un retraso 
mental, incluso de un estado psicotico. Pero la inteligencia puede ser normal; 
las investigaciones neuropsicolégicas permiten constatar que los sintomas mas 
frecuentes de desconexi6n estan ausentes o son discretos, pero ciertas observa- 
ciones pueden mostrar alteraciones de la transferencia interhemisférica de las 
informaciones visuales, tactiles y auditivas. Se han planteado varios mecanis- 
mos para explicar la (casi) normalidad de la transferencia. Se ha sugerido una 
representacion bihemisférica de las funciones cognoscitivas, en particular del 
lenguaje, algo que el test de Wada no ha confirmado mas que excepcionalmen- 
te. También se ha sugerido un fortalecimiento de las vias motoras y sensoriales 
ipsilaterales, lo que permitiria una informacion simultanea de los hemisferios 
cerebrales que paliaria el déficit de transferencia: de esta manera, se podria ex- 
plicar el hecho de observar en los sujetos agenésicos con una escucha dicotica, 
una reduccion de la simetria fisiologica o incluso, una superioridad de la via 
oido izquierdo-cerebro derecho, mientras que los sujetos diestros y normales, 
en su mayoria, tienen una ligera superioridad del oido derecho y que, por el 
contrario, los sujetos callotomizados tienen un déficit del oido izquierdo. Tam- 
bién se ha argumentado una compensacion de la agénesis callosa a través de la 
comisura anterior. Asi, el déficit de la transferencia se ha correlacionado con la 
ausencia concomitante de la comisura anterior, mientras que una transferencia 
normal se ha correlacionado con la hipertrofia de la comisura anterior. Por lo 
tanto, los déficits discretos de la transferencia podrian explicarse por una pro- 
fusion de las capacidades de tratamiento de las informaciones a través de la co- 
misura anterior 0, incluso, por una limitaci6n cualitativa de la transferencia vi- 
soespacial a través de la comisura anterior. 
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CUERPO CALLOSO Y ESPECIALIZACION 
HEMISFERICA (fig. 15.8) 


Las lesiones quirtrgicas y enddgenas del cuerpo calloso son un medio privile- 
giado de interrogacion de cada uno de los hemisferios y, por lo tanto, para el es- 
tudio de la especializacién hemisférica. Como es habitual, los sintomas ante- 
riormente expuestos son descritos en los diestros, ya que en los zurdos los 
déficits no obedecen a una inversion rigurosa, pero aparecen frecuentemente 
como un conjunto compuesto, como por ejemplo una agrafia derecha y una 
apraxia ideomotora derecha, una mano extrafia izquierda y una alexia tactil de- 
recha. En todo caso, la semiologia callosa aisla bien en el diestro un hemisferio 
comprometido en el lenguaje y un hemisferio comprometido en el tratamiento 
de los aspectos visoconstructivos y visoespaciales. Pero también es cierto que 
no existe una dicotomia absoluta: asi, las desconexiones callosas muestran que 
el hemisferio derecho sdlo puede comprender el sentido de las palabras escritas 
y habladas: el sujeto andmico tactil izquierdo puede buscar y encontrar con su 
mano izquierda, sin necesidad de la vista, un objeto denominado por el experi- 
mentador, al igual que puede designar, con su mano izquierda, un objeto del 
que no habia sabido denominar su imagen en la presentacion taquitoscdpica, 
dentro de su campo visual izquierdo. Pero, jqué sucede con el sujeto cuyo 
cuerpo calloso es funcional? ,EI cuerpo calloso transmite las informaciones 
neutras o modula la especializacién hemisférica? {El hemisferio izquierdo in- 
hibe las capacidades lingtiisticas del hemisferio derecho, como lo sugeria la 
observacion de los nifios con lesiones cerebrales izquierdas, cuya hemisferec- 
tomia produjo una mejora muy importante de sus capacidades lingitisticas? (El 
cuerpo calloso irradia influencias facilitadoras, lo que se ilustraria por su fun- 


GIRO SUPRAMARGINAL —— 
apraxia ideomotora izquierda : 
LOBULO PARIETAL SUPERIOR 
apraxia constructiva mano derecha 
anomia tactil izquierda 


CORTEX SOMATOSENSORIAL 
anomia tactil izquierda 


transferencia somestésica GIRD ANGULAR 


agrafia de la mano 
izquierda 


CORTEX TEMPORAL LATERAL 
extincion dicética izquierda : 
CORTEX PERIESTRIADO 
anomia visual izquierda 

hemialexia izquierda 


Fig. 15.8. Centro supuesto de las lesiones callosas responsables de las principales mani- 
festaciones del sindrome de desconexion interhemisférica (de Habib y Pelletier, Re- 
vue de Neuropsychologie, 1994, 4, 1, 69-112). 
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cién en las descargas epilépticas y daria cuenta de las mejores capacidades de 
recuperaciOn de los afasicos, cuyo cuerpo calloso no esta lesionado? ;O el 
cuerpo calloso ejerce una funcién de armonizacion interhemisférica, turbado 
en sentido activador o inhibidor, en funcién de parametros cuya arquitectura se 
desconoce? 


ASPECTOS EVOLUTIVOS 


La semiologia callosa debe buscarse con atencion: puede pasar inadvertida en 
un examen de rutina, puede estar velada por los sintomas, en relacién con la le- 
sion de estructuras cercanas, sobre todo en casos de lesion tumoral y, finalmen- 
te, tiene una tendencia espontanea de mejora, por utilizacion de mecanismos 
aptos a superar el déficit de la transmision transcallosa. Es el caso, por ejemplo, 
de los movimientos de exploracidn ocular, de la verbalizacién que permite al 
sujeto informar a sus dos hemisferios, de la utilizacién maxima de todos los ca- 
nales sensoriales: el olor y el ruido pueden competir en el reconocimiento de 
los objetos cy la plasticidad, que permitiria utilizar las comisuras extracallosas, 
esta reservada al nifio? El cerebro dividido oculta su division e intenta, sin ce- 
sar, estructurar su unidad. 
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G | NEUROPSICOLOGIA 
DE LAS DEMENCIAS 


«Todo el mundo se queja de su memoria, 
y nadie se queja de su juicio.» 
La Rochefoucauld, Maximas y reflexiones 


Actualmente es dificil llegar a una concepcion unitaria de un conjunto tan dis- 
par como son las demencias «organicas». Dicha disparidad posee una semiolo- 
gia, incluso para sindromes demenciales, que no son uno, sino varios; la semio- 
logia se mantiene a pesar de la diversidad de las etiologias, asi como de la 
heterogeneidad de presentaciones clinicas en el seno de una misma etiologia. A 
dichas dificultades debe afiadirse la confusion generada entre la nocién de sin- 
drome demencial y la de enfermedad causal. Asi, por falta de marcadores bio- 
ldgicos, es necesario esperar la constitucion de una demencia para conseguir el 
diagnostico de enfermedad de Alzheimer: el procedimiento ofrece el doble in- 
conveniente de ser probable y tardio, con frecuencia atestado por los «déficits 
cognoscitivos leves» (mild cognitive impairments), de los cuales no todos evo- 
lucionan hacia una enfermedad de Alzheimer en el sentido demencial del tér- 
mino, y que permanecen durante mucho tiempo huérfanos de una nosologia de 
acogida. Pero falta por definir el sentido de la palabra «demencia», tan oscure- 
cido por su historia y sus connotaciones, que algunos temen utilizar para califi- 
car un paciente, por miedo a provocar una desmotivacion terapéutica y el aban- 
dono del cuidado correcto. En efecto, es Georget quien introdujo, en 1820, el 
criterio de incurabilidad de las demencias para distinguirlas de la confusion 
mental (designada, por ello, bajo el término de estupidez), que se concebia 
como relacionada con una «ausencia accidental del pensamiento» y, por lo tan- 
to, potencialmente reversible. La inoculacién del paludismo comenz6 en su 
época a provocar la primera brecha en la nocion de irreversibilidad de las de- 
mencias y Guiraud pudo escribir, en 1952, que «si la lesion responsable de la 
demencia es reversible, la demencia puede curarse; si es irreversible, la demen- 
cia permanecera incurable; si la lesién es parcialmente reversible, la demencia 
puede curarse parcialmente». 

Si la demencia tampoco puede ser irreversible, también es dificil continuar 
considerando que se debe a una debilidad «global»: es un hecho la adicion de 
trastornos de diversas funciones cognoscitivas que hacen bascular lo que se Ila- 
maba un sindrome psicoorganico en un proceso demencial, tan pronto como 
esta comprometida la adaptacion a la vida profesional, social y familiar, como 
la capacidad de gestionar su propia existencia. No obstante, si esos criterios de 
inadaptacion se reconocen necesarios por el DSM-III-R, por el contrario, la 
Clasificacion internacional de enfermedades (CIE-10) de la OMS admite que 
una demencia «interfiere habitualmente en las actividades cotidianas», pero los 
ejemplos dados sdlo conciernen a las demencias evolucionadas, puesto que «se 
trata de lavarse, vestirse, comer, observar una higiene personal minima y con- 
trolar sus esfinteres»; ademas, la CIE-10 llama la atencion sobre la variabilidad 
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de la inadaptacion en funcidn del contexto cultural y sefiala que las modifica- 
ciones de los resultados profesionales no deben retenerse como criterios de de- 
mencia. En cuanto al sustrato anatémico de las demencias, concierne a lesiones 
difusas 0 extendidas, y también a lesiones multifocales (como la demencia por 
multiples infartos) e incluso, mas excepcionalmente, a lesiones focales situa- 
das en zonas denominadas estratégicas como un infarto bitalamico. De una ma- 
nera mas general, es habitual distinguir las demencias «corticales» y las de- 
mencias subcorticales centradas por un sindrome de desconexion frontal. Tales 
son las bases que permiten abordar la semiologia neuropsicoldgica y el diag- 
nostico de los sindromes demenciales. 

Desde el punto de vista epidemioldgico, el porcentaje de las demencias en la 
poblacion es un 6,4%, del que un 4,4% son enfermos de Alzheimer y en un 1,4% 
se trata de demencias vasculares 0 mixtas; la prevalencia aumenta con la edad 
pasando de un 1,2% entre los 65 y 69 afios a cerca de un 30% después de los 90 
afios; en Francia se calcula que hay entre 600.000 y 700.000 dementes, de los 
cuales la mitad, aproximadamente, son enfermos de Alzheimer. Otros estudios 
estiman que la prevalencia de la enfermedad de Alzheimer se duplica cada cin- 
co afios después de los 65 afios. Teniendo en cuenta el envejecimiento de la po- 
blacion en los paises industrializados, la prevalencia de las demencias esta en 
aumento y, sobre todo, las demencias en general y la enfermedad de Alzheimer 
en particular se han convertido en un reto de la salud publica (Rocca etal., 1991; 
Dartigue et al., 1997, 2003). No obstante, si se tiene en cuenta el peso epidemio- 
ldgico de la enfermedad de Alzheimer, la prevalencia de otras demencias per- 
manece todavia en la incertidumbre y la epidemiologia sdlo puede adaptarse 
progresivamente a los avances de la clasificacién nosoldgica de las demencias. 


SEMIOLOGIA (tabla 16.1) 


La entrada en un proceso demencial se produce habitualmente de manera insi- 
diosa; los sintomas de alerta pueden ser quejas mnésicas expresadas por el su- 
jeto o por el entorno; también puede manifestarse mediante un desinterés pro- 
gresivo por actividades habituales o poco habituales, de quejas de tipo 
depresivo, o tratarse de actos incoherentes que no estan acordes con la persona- 
lidad habitual del sujeto. 


Trastornos de la memoria 


Incluso si ciertas demencias, como las frontales, pueden no comportar inicial- 
mente trastornos de la memoria, su ausencia no permite establecer el diagnésti- 
co de demencia sean cuales sean los criterios utilizados (DSM-III o CIE-10). 
Afectan a la memoria a corto y a largo plazo. Sin embargo, en el DSM-III-R, 
los ejemplos dados (imposibilidad de aprender nuevas informaciones como re- 
cordar el nombre de tres objetos, cinco minutos después de habérselos citados) 
muestran que los autores de esta clasificacion designan bajo el nombre de me- 
moria a corto plazo, no a la memoria inmediata, sino a la memoria de los he- 
chos recientes 0 memoria secundaria. Las demencias pueden alterar la memo- 
ria primaria, secundaria y terciaria. 
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Tabla 16.1. Criterios diagnosticos de demencia 


El diagndstico de demencia necesita segun el DSM III-R, los elementos siguientes: 


A. Pruebas evidentes del deterioro de la memoria a corto y largo plazo. 
B. Al menos uno de los siguientes sintomas: 
1) Deterioro del pensamiento abstracto. 
2) Deterioro de la capacidad de juicio. 
3) Otros trastornos de las funciones corticales superiores, como afasia, apraxia 
oO agnosia. 
4) Modificaciones en la personalidad. 
C. Las perturbaciones en Ay en B interfiere de forma significativa en las 
actividades laborales o sociales habituales. 
D. No aparece exclusivamente durante el curso de un delirium. 


El DSM-IV ha reemplazado los términos de deterioro del pensamiento abstracto y 
de la capacidad de juicio por la referencia explicita a trastornos de las funciones 
ejecutivas y ha suprimido el criterio de las modificaciones de la personalidad. 

La CIE-10 pone el acento en los trastornos mnésicos, acompanados de alteracién 
del razonamiento, de la fluidez mental y de las dificultades para fijar su atencién 
en varios estimulos a la vez (atenci6n compartida). Ademas, la existencia de una 
obnubilacion es un criterio de exclusién, pero se reconoce que una confusion 
puede afadirse a la demencia. Para que el diagndstico de demencia se asegure, los 
trastornos deben evolucionar desde al menos seis meses. 

La evaluacion de las actividades de la vida diaria a través de un test como el IADL 
(Instrument Activities of Daily Living) permite detectar mejor la repercusion social 
de la demencia. La version simplificada tiene cuatro items (capacidades para usar 
el teléfono, los transportes, para controlar la toma de medicacion y la gestion de 
su presupuesto). La alteracion de una sola de esas capacidades debe alertar si no se 
explica por un déficit locomotor o sensorial. 


La memoria inmediata y la memoria de trabajo estan generalmente alteradas 
en los procesos demenciales. Ello ha sido observado a través de tareas de span 
(auditivo, tanto numérica como verbal, y visual con el test de cubos de Corsi) y 
del paradigma de Brown-Peterson. El efecto de recencia también se altera, aun- 
que puede ser superior al efecto de primacia. La alteracién de la memoria a cor- 
to plazo no permitiria diferenciar entre las demencias frontales y las demencias 
de Alzheimer en cuanto al span y al paradigma de Brown-Peterson en la moda- 
lidad verbal, pero el tiempo entrafiaria un déficit mas severo en la modalidad 
visoespacial. En la demencia de Alzheimer, y teniendo en cuenta el modelo de 
Baddeley, la alteracion de la memoria de trabajo es heterogénea: si se admite 
una alteracion selectiva del administrador central, no esta claro que ella sola 
explique la alteracion de los sistemas auxiliares, bloque de notas visoespacial y 
bucle fonolégica, que podrian segun los casos estar alterados 0 preservados de 
manera especifica (Belleville et a/., 1995; Laurent ef al., 1998). 

La alteracion de la memoria secundaria 0 memoria de los hechos recientes 
se considera como la mas tipica, segun el CIE-10, lo que explica las dificulta- 
des encontradas por el sujeto para «adquirir, almacenar y encontrar informa- 
ciones nuevas». Las relaciones profesionales, sociales y familiares acabaran 
por alterarse a través del olvido de sus «compilaciones» mnésicas que tejen la 
vida cotidiana: encuentro de personas, citas, compras en tiendas, comunicacio- 
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nes telefénicas, cerrar puertas y grifos, dejar las llaves, ordenar vestidos 0 pa- 
gar facturas. El interrogatorio, ademas de las escalas de actividades de la vida 
cotidiana necesariamente reduccionistas, debe adaptar las cuestiones al tipo de 
actividad del sujeto y a su contexto (la fabrica, la casa o el despacho; la ciudad 
oel campo, etc.). El examen neuropsicoldgico de la memoria episddica tendera 
a distinguir los déficits mnésicos segtin se relacionen con un trastorno de la co- 
dificacion (como puede mostrar el déficit de recuerdo inducido inmediato en el 
test de Grober-Bushke) y del almacenamiento (cuyo déficit se observa con el 
olvido de las informaciones codificadas) o con un déficit de la recuperacion de 
las informaciones (recuerdo inducido diferido y reconocimiento). Asi, en la en- 
fermedad de Alzheimer se observan resultados igualmente deficitarios en re- 
cuerdo y en reconocimiento (en las palabras de Rey), un trastorno del recuerdo 
inducido inmediato evocando un déficit de codificacion y un déficit de recuer- 
do diferido (en los dos tests precedentes), lo que pone de manifiesto un déficit 
del almacenamiento con alteracion en la consolidacién y una mayor rapidez de 
olvido. Ademas, el recuerdo diferido puede contaminarse por intrusiones. Las 
demencias subcorticales muestran una mejora de los resultados por las ayudas 
y en el reconocimiento, aunque eso pueda observarse en las fases precoces de 
las demencias de Alzheimer. A esta incapacidad de adquisicion 0 de evocacién 
de los recuerdos se afiade una disolucion progresiva del almacén mnésico cons- 
tituido, comenzando por los recuerdos menos consolidados, o una incapacidad 
de acceder al almacén mnésico. Cuando son puras, las amnesias de evocacién 
permiten al sujeto reconocer sus recuerdos como suyos propios y como pasa- 
dos desde el momento en que las respuestas con eleccién multiple o con ayudas 
le son proporcionadas. Las amnesias por disolucién del almacén mnésico des- 
truyen dicha capacidad de reconocimiento de los recuerdos, que conciernen a 
la memoria social o a la memoria autobiografica: asi, la memoria de hechos an- 
tiguos esta deteriorada (remote memory en los autores anglosajones), aunque 
habitualmente obedece a un gradiente temporal; los recuerdos estan atin mas 
alterados cuanto mas recientes son en el tiempo: tal es el caso de la enfermedad 
de Alzheimer, que puede, no obstante, al menos durante los primeros afios de 
evolucion, ver reactivarse los recuerdos en el reconocimiento. De esta manera, 
el nombre del presidente del Gobierno puede no evocarse, pero se puede reacti- 
var cuando se le dice al sujeto el nombre del presidente entre los nombres de 
otros politicos. Puede sostenerse una «semantizaciOn» de los recuerdos anti- 
guos cuando se trata de hechos publicos 0 caras célebres que relatan informa- 
ciones que han implicado personalmente poco o nada al sujeto. Pero el déficit 
afecta también a la memoria autobiografica y a la parte mas personalizada de la 
memoria social (como los hechos locales, el nombre del alcalde de la comuni- 
dad); aparece durante una temporada en la enfermedad de Alzheimer, donde la 
historia personal del sujeto parece disolverse: primero son los nietos, cuyos 
nombres parecen no despertar ningun eco, posteriormente se ignora incluso su 
existencia, 0 se olvida; después, el olvido llega a las nueras y a los yernos, y lle- 
gara el dia en que no reconozca a sus hijos. Ciertamente, puede tratarse tam- 
bién de una agnosia de las fisionomias 0 el olvido del aspecto actual de la cara 
de los hijos en beneficio de recuerdos mas antiguos de fisionomias mas jéve- 
nes. El conyuge resiste mejor al olvido y permanece mucho tiempo la sola refe- 
rencia estable del enfermo, permitiendo asi el seguimiento de su insercidn en la 
vida familiar. Asi, sucede en la enfermedad de Alzheimer, el paciente vive el 
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presente de fragmentos de su pasado (ecmesia), y los trastornos de la memoria 
se asocian a propositos de fabulacion espontaneos y facilmente reactivos por la 
sugestion y que realizan la variedad presbiofrénica que parece coexistir con 
una mejor preservacion de la fachada social. Lo que esta en juego en estas am- 
nesias es angustioso, puesto que entrafian una destruccidn progresiva y cadtica 
de la historia del individuo, golpeada en su conciencia de identidad. La memo- 
ria semantica no esta preservada, aunque pueden observarse ciertas disociacio- 
nes entre el trastorno de la memoria episddica y la alteracion de la memoria se- 
mantica, pudiendo estar menos alteradas una u otra. Por lo tanto, la alteracion 
de la memoria semantica afecta tanto a los conocimientos didacticos como al 
sentido y a la disponibilidad de las palabras del léxico (v. mas adelante). 

Las constataciones hechas sobre la memoria implicita en la demencia de 
Alzheimer y en las demencias subcorticales ya han sido abordadas (v. cap. 14, 
pags. 176 y 177). 


Trastornos de las funciones instrumentales 


Trastornos del lenguaje 


El lenguaje del demente es un lenguaje cuantitativamente empobrecido como 
lo demuestran la escucha de su discurso y los tests de fluencia verbal, a lo largo 
de los cuales se pide al sujeto que cite nombres que pertenecen a categorias 
(animales, ciudades, frutas, etc.) o palabras que comienzan por una letra deter- 
minada. 

El lenguaje del demente es un lenguaje informativamente empobrecido: las 
palabras exactas no aparecen; la prueba de denominacion muestra errores de 
tipo afasico con una falta de vocablo, aproximaciones sinonimicas, circunlocu- 
ciones y parafasias, primero verbales y mas tarde fonémicas; esos desérdenes 
afasicos afectan a las demencias corticales y, en particular, a la enfermedad de 
Alzheimer. La comprension del lenguaje también esta alterada y se asocia a 
una repeticion satisfactoria, que posee el aspecto de una afasia transcortical 
sensorial. No obstante, se ha podido observar en sujetos dementes una denomi- 
nacion satisfactoria que contrasta con la ausencia de comprension, lo que su- 
giere que una denominacion correcta no es garantia de la posibilidad o la perti- 
nencia de un tratamiento semantico, y lo que también validaria la existencia, en 
denominacion y a semejanza de la lectura, de una via lexical asemantica. La es- 
critura y la lectura estan alteradas: tanto los errores de lectura como de escritu- 
ra conciernen, sobre todo, a las palabras irregulares, especialmente si son poco 
familiares para el sujeto. 

El lenguaje del demente es un lenguaje incoherente, puesto que es el reflejo, 
no solamente de las alteraciones especificamente lingiiisticas, sino también de 
otros fallos cognoscitivos y, en particular, de los trastornos de memoria. 

El lenguaje en el demente también puede verse afectado por ecolalia, palila- 
lia (repeticion incoercible de una misma palabra o de una misma silaba) o pali- 
grafia (iteraciones verbales escritas), todos ellos trastornos observados en la 
enfermedad de Pick, y por logoclonia (repeticion incoercible de la ultima sila- 
ba de las palabras), observada en formas evolucionadas de la enfermedad de 
Alzheimer. 

Los trastornos del lenguaje del demente deben interpretarse, esencialmente, 
como una degradacion de la memoria semantica que designa el componente de 
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la memoria a largo plazo, conteniendo la representacion permanente de nuestro 
conocimiento del mundo y que permite también relacionar los significantes (es 
decir, las palabras) a sus significados. Los tests de denominacion, de fluencia 
verbal, los subtests de semejanzas, de vocabulario y de informacion de la WAIS 
y el test de automatismos verbales de Beauregard exploran la memoria semanti- 
ca, cuyos déficits pueden relacionarse con un deterioro del almacén de las infor- 
maciones semanticas, 0 con una dificultad de acceso a esas informaciones. La 
demencia subcortical de la enfermedad de Huntington alteraria mas la fluencia 
literal (citar palabras que comiencen por una letra determinada) que |a fluen- 
cia categorial, y el perfil seria inverso en la demencia de Alzheimer. Ademas, la 
tendencia a producir las clases superordenadas (p. ej., «animal salvaje» por ti- 
gre) en los tests de denominacion y fluencia (el test de supermercado) es parti- 
cular en la enfermedad de Alzheimer: los sujetos producen mas nombres de ca- 
tegorias (carne, verduras, etc.) que palabras de articulos (tomates, jamon, etc.), 
lo que sugiere un deterioro del almacén semantico de abajo arriba (denominado 
en inglés de tipo bottom-up). Asi, las palabras caballo y ruisenor serian mas ra- 
pidamente inaccesibles que las palabras animal y pdjaro. El mismo comporta- 
miento se encuentra con tests de denominacion, cuyos errores conciernen sobre 
todo a la produccion de categorias superordenadas 0 la sustitucidon de la palabra 
buscada por una palabra que pertenece a la misma categoria. Los trastornos no 
suelen afectar a una categoria especifica; no obstante, se ha observado una alte- 
racion preferencial de la representacion semantica de las palabras que designan 
seres vivos. Solamente a lo largo de la enfermedad de Alzheimer evolucionada 
se observan, ademas, con pruebas de denominacion, errores de tipo perceptivo 
(presemanticos) y distorsiones fonémicas (postsemanticas). 


Trastornos de las funciones visoconstructivas, visoespaciales 
y visognosicas 


La dificultad para realizar un cubo u otros dibujos geométricos constituye una 
manifestacién muy frecuente de la enfermedad de Alzheimer, pero también 
puede observarse en demencias subcorticales como la de la enfermedad de Par- 
kinson. 

Las alteraciones de la memoria topografica explican también que el demen- 
te pueda perderse en el exterior y en el interior de su domicilio. 


Trastornos praxicos 


En la enfermedad de Alzheimer pueden observarse apraxias ideatoria e ideo- 
motora. La utilizacién de una parte del cuerpo como objeto (p. ej., el dedo 
como cepillo de dientes) es muy particular en el comportamiento apraxico de la 
enfermedad de Alzheimer, que también puede entrafiar una apraxia del vestir. 


Trastornos gnosicos 


Se observan en la enfermedad de Alzheimer (demencia afasoagnosoapraxica). 
Asi, las dificultades de la denominacién de objetos pueden expresar, ademas de 
las alteraciones lingiiisticas, una agnosia visual. El déficit puede afectar tam- 
bién al reconocimiento de las caras y ciertos sujetos no reconoceran ya su pro- 
pia imagen en un espejo o en una grabacion de video. 
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Trastornos del calculo 


Las dificultades del calculo y de la transcodificacion dan cuenta de las dificul- 
tades de gestion de la vida cotidiana (pagar las compras en las tiendas 0 exten- 
der cheques) observadas en la enfermedad de Alzheimer, que seria la causa 
mas comun de anaritmetia, a la cual se afiaden dificultades de lectura y de es- 
critura de los nimeros. Las sustracciones en cascada de la misma cifra a partir 
de un numero determinado, como la prueba propuesta en el MMS, necesitan la 
puesta en marcha de multiples funciones cognoscitivas: atencion, calculo, me- 
moria de trabajo y planificacion. 


Alteraciones del pensamiento abstracto, del juicio, 
del razonamiento y de las funciones denominadas ejecutivas 


Reflejan la inadaptacion de las acciones del demente y de la ausencia de auto- 
critica. 

Pueden provocar un sindrome frontal con distractibilidad, alteracion de la 
flexibilizacion mental, asi como de las capacidades de abstraccién y de planifi- 
cacion. Dichos trastornos, cuando no se acompafian ni de afasia ni de agnosia, 
orientan hacia una demencia frontal (como una enfermedad de Pick), incluso 
hacia una demencia subcortical. Las demencias de Alzheimer se acompajfian de 
trastornos del juicio y del razonamiento, que pueden explorarse a través de la 
critica de historias absurdas, asi como de las capacidades de abstraccién explo- 
radas, por ejemplo, por el subtest de semejanzas de la WAIS y por la interpreta- 
cion de refranes. 


Trastornos comportamentales 


La modificacion de la personalidad concebida como una modificacién o una 
acentuacion de los rasgos anteriores forma parte de los criterios de demencia 
propuestos por el DSM-III-R (pero curiosamente no por el DSM-IV). Asi, un 
individuo tranquilo y paciente puede convertirse en agresivo y colérico, y su 
entorno dira entonces que «ya no le reconoce». Por otro lado, un individuo con- 
siderado como economico se convierte en avaro y desconfiado, y su entorno 
dira que «ya era un poco asi antes, pero poco a poco se ha vuelto imposible». 

El sujeto demente puede describirse como pasivo, desinteresado, apatico, 
envidioso, sospechoso, rigido, cerrado, egocéntrico o recriminador. Dichas 
distorsiones comportamentales contribuyen a provocar en el entorno familiar 
una dejadez y, posteriormente, un rechazo que atenua, a veces, un sentimiento 
de culpabilidad. 

La depresion es inseparable de la demencia y debe abordarse como un diag- 
nostico diferencial, pero también como una manifestacion asociada e incluso 
sintomatica de la demencia. La depresion es frecuente en la enfermedad de Par- 
kinson; constituye uno de los items de la puntuacion isquémica de Hachinski 
(tabla 16.1), y también se observa en la enfermedad de Alzheimer, en la cual 
puede acompafiar a las quejas mnésicas, al principio de la evolucién, como 
aparecer en ausencia de quejas de memoria y, a veces, con caracteristicas de 
una depresi6n mayor. 

El sujeto demente puede manifestar verbalmente una ansiedad, ya sea en re- 
lacién con su memoria, al inicio de la enfermedad, o de manera difusa bajo una 
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forma de inquietud flotante, incluso una sobreexcitacién motora (se levanta de 
nuevo, se sienta, quiere irse durante la consulta o desplazamientos familiares) o 
verbal (« Vamos... Entremos...»). 

Los comportamientos de deambulacion erratica, 0 de fugas, son multifacto- 
riales: pueden verse favorecidos por la ansiedad 0 ser signo de una acatisia re- 
lacionada con la toma de neurolépticos; puede tratarse de una forma deambula- 
toria de agitacién delirante. También puede tratarse de la consecuencia de 
problemas cognoscitivos graves, que inducen comportamientos automaticos o 
anarquicos por la alteracion de la memoria topografica: el hacerse cargo de 
ellos es dificil, puesto que el sujeto puede marcharse de su domicilio y perder- 
se, lo que exige que su entorno lo vigile incesantemente, atin mas cuando el he- 
cho de encerrarle es una fuente de agitacion. Entonces, el demente pide, sobre 
todo, una presencia que lo canalice; los arreglos arquitectonicos pueden acon- 
dicionar los espacios de circulacion, donde la deambulacion puede efectuarse 
sin riesgos y sin obstaculos. 

La demencia que, por supuesto, debe distinguirse de la confusién mental, 
puede en si misma acompaijiarse de brotes confusionales con o sin onirismo, en 
el cual se imagina el efecto deletéreo de los puntos de referencia espaciales y 
temporales fragiles y, sobre todo, en el mantenimiento de la conciencia del rit- 
mo nictemeral. La confusi6n mental, a pesar de ser regresiva, no es anodina en 
el demente: por ello, es necesaria una gran prudencia a la hora de la manipula- 
cidn de los productos anestésicos y en la prescripcién de medicamentos. 

Los delirios de prejuicio (el monedero que no encuentra se considera robado), 
de persecucion, de celopatia, a veces acompafiados de alucinaciones, pueden 
convertirse en el unico polo productivo de una vida mental cada vez mas despo- 
jada y contribuyen a la exclusion del demente de su circulo familiar y social. 

Los trastornos del comportamiento alimentario con hiperfagia, incluso glo- 
toneria, también pueden observarse tanto en la demencia de Alzheimer como 
en las demencias frontales: sdlo excepcionalmente Ilegan a producir un sindro- 
me de Kliiver-Bucy. 

Las demencias frontales y, en particular, la enfermedad de Pick, se caracteri- 
zan por la presencia o la predominancia de sintomas frontales como euforia, jo- 
vialidad o irritabilidad, apatia o sobreexcitaci6on estéril, desinhibicion sexual 
(juegos de palabras con connotacion erdética 0 gestos imptidicos) y conductas 
perserverativas y de imitacion, desde hace tiempo descritas en la enfermedad 
de Pick (ecolalia, ecopalilalia, que designa una ecolalia varias veces repetida, y 
ecopaligrafia, que es el mismo comportamiento por escrito), testimoniando la 
vertiente cognoscitiva del sindrome frontal, junto con una alteracion de las ca- 
pacidades de planificacion y de flexibilidad mental. Las formas evolucionadas 
conducen a un mutismo con amimia y motricidad gestual rudimentaria. 

El inventario neuropsiquiatrico de Cummings (Cummings ef al., 1994; Ro- 
bert et a/., 1998), basado en el interrogatorio del cuidador principal del pacien- 
te, permite una evaluacion cualitativa y cuantitativa de los trastornos del com- 
portamiento en las demencias, y su adaptacion en diferentes lenguas permite 
realizar estudios transculturales que tienden a mostrar, después de readaptacio- 
nes psicoldgicas propias a cada personalidad y a cada grupo cultural, que exis- 
te al menos en la enfermedad de Alzheimer, un denominador biolégico comtn 
a las alteraciones comportamentales demenciales (Binetti et a/., 1998). El in- 
ventario de Cummings, en su version original, aisla diez grupos de distorsiones 
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comportamentales: delirios, alucinaciones, agitacion, depresién, ansiedad, eu- 
foria, apatia e indiferencia, desinhibicion, irritabilidad y labilidad, y conductas 
motoras aberrantes. También pueden estudiarse los comportamientos nocturno 
y alimentario. Si esta presente, cada tipo de trastorno comportamental es pon- 
derado por una evaluacion de su frecuencia y de su severidad, lo que permite 
precisar la gravedad de los trastornos y realizar un seguimiento preciso de su 
evolucion en funcion de las terapias necesarias. 


Anosognosia 


La anosognosia y, particularmente, la anosognosia de los déficits mnésicos en 
la enfermedad de Alzheimer, ha sido objeto de numerosos trabajos y constituye 
uno de los aspectos de la alteracidn de la conciencia de si mismo. Se tiende a 
considerar que los pacientes tienen inicialmente quejas mnésicas que van de- 
sapareciendo a medida que el déficit mnésico y el cognitivo progresan. La rea- 
lidad es mas compleja, y podemos sefialar que la anosognosia ha podido apare- 
cer mas frecuentemente en relacién con la gravedad de la disfuncién frontal 
que con la del déficit cognitivo (Derouesné, 1997). 


Gatismo 


Constituye el término evolutivo de las demencias con el desmoronamiento del 
cuidado, por parte del paciente, de los actos de higiene mas elementales, incon- 
tinencia urinaria y posteriormente fecal, disolucion de las manifestaciones mas 
elementales de la vida relacional y, finalmente, de la que es la primera de la 
existencia humana: la sonrisa. 


DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 


Demencia y depresion 


Numerosos trabajos han sido consagrados tanto a las relaciones entre la de- 
mencia y la depresion, como al diagnéstico diferencial entre estas dos afeccio- 
nes. 

Ciertos sintomas son comunes a la depresion y a la demencia. La restricci6n 
del campo de intereses, la reducci6n de la actividad, el enlentecimiento psico- 
motor que puede confinar al apragmatismo o incluso una agitacién psicomoto- 
ra pertenecen a la semiologia comportamental de la demencia y de la depre- 
sion. Esta constatacién ha generado el término de seudodemencia depresiva 
para estigmatizar la urgencia de un diagnéstico diferencial justificado por la re- 
versibilidad de la depresion y la incurabilidad o, al menos, la precariedad tera- 
péutica de la demencia. Ademas, la depresion ocasiona un trastorno cognosci- 
tivo y, en particular, alteraciones mnésicas que hacen que la existencia de un 
deterioro psicométrico no excluya la existencia de una depresion. Ciertamente 
puede considerarse raro que una depresion provoque un trastorno cognoscitivo 
mayor; ademas, los trastornos mnésicos afectan a los procesos de recuperacion 
y la depresi6n no altera la memoria inducida ni existen intrusiones en el recuer- 
do diferido ni falsos reconocimientos; incluso se ha querido oponer la frecuen- 
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cia de las respuestas del tipo «no sé» del depresivo a las respuestas inexactas 
del demente. Pero una distincién también lineal es muy insuficiente, ain mas 
cuando las demencias frontales y subcorticales respetan la codificacion en los 
trastornos de memoria, lo que tampoco resulta imposible en el estado inicial de 
la enfermedad de Alzheimer. 

La depresidn acompafia a enfermedades como la de Parkinson o la de Hun- 
tington, que ademas pueden complicarse con una demencia. Dichas constata- 
ciones pueden extenderse a la frecuencia de la depresion en la demencia de Al- 
zheimer para buscar una distorsi6n biolégica comun a los dos sindromes, pero 
jen qué medida los neurotransmisores deberian estar entonces implicados? 

La demencia puede llegar a producir la pérdida total de la autocritica y de las 
capacidades de juicio, que puede considerarse que protegen al demente de la 
depresion, pero esta afirmacién sdlo puede defenderse en los estadios ultimos 
de la demencia; por el contrario, la demencia en estadio leve puede, particular- 
mente por la conciencia de los trastornos mnésicos, engendrar una angustia de- 
presiva. 

La depresi6n no es probablemente una, sino multiple, tanto en su psicogéne- 
sis como en su biogénesis. Aunque sea dificil afirmar que una diferencia de na- 
turaleza y no solamente de intensidad, separa la depresion menor de la depre- 
sion mayor, ciertos trabajos sugieren que la frecuencia de la depresién menor 
es importante en los estadios iniciales de la demencia de Alzheimer, mientras 
que el riesgo de reaparicion de una depresion menor permanece estable a lo lar- 
go de la evolucion. La depresion puede, en particular en ciertos ancianos, pre- 
ceder a la eclosion o mas bien, a la aparicion de una demencia. 

En la practica, toda distorsion emocional de la serie depresiva necesita la 
instauraciOn de un tratamiento antidepresivo basado en dos preocupaciones: no 
agravar el déficit cognoscitivo con ciertos medicamentos, y preguntarse cada 
vez si la posologia y la duracion del tratamiento han sido correctas, con el fin 
de poder estimar el tiempo al final del cual el tratamiento puede declararse ine- 
ficaz y preguntarse si la ineficacia es suficiente para excluir la depresion. 


Demencia y confusion 


La confusién mental, con sus caracteristicas habituales de agudeza y de fluc- 
tuacion de la vigilancia, sus trastornos masivos de la atencion, sus alteraciones 
del suefio incluso con la inversion del ritmo vigilia-suefio, su perplejidad ansio- 
sa y su onirismo, se opone en principio punto por punto a la demencia, sobre 
todo si existe una alteracién concomitante del estado general, afeccidn somati- 
ca conocida, fiebre, un contexto de alcoholismo o de medicacion, una distor- 
sidn metabdlica evidente o un antecedente de traumatismo craneal. Pero es ne- 
cesario desconfiar de las anamnesis imprecisas, las que consiguen rapida y 
normalmente calificar al demente de «desorientado», aunque esta aproxima- 
cidn semioldgica tiene, al menos, el mérito de no circunscribir al médico en la 
inaccion y buscar una causa no demencial, y puede que curable, en la desorga- 
nizacion mental y comportamental. Por otra parte, poco importa que se hable 
de demencia curable, de confusion subaguda o de seudodemencia si ello per- 
mite el diagnéstico de una encefalopatia hiponatrémica en un anciano hiperten- 
sivo tratado con diuréticos, con un tumor frontal, con un hematoma subdural 
cronico 0 incluso con una depresion estuporosa. 
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Trastornos de la memoria asociados a la edad, deterioros 
cognoscitivos leves y demencias 


Es comun recoger quejas mnésicas que aparecen con la edad en sujetos correc- 
tamente insertados en el aspecto social y que se quejan de infidelidades de su 
memoria que conciernen, en particular, al olvido de los nombres propios, a las 
dificultades en encontrar objetos o documentos o a retener numeros de telé- 
fono o listas de compras. Dichas quejas mnésicas que califican la «meta- 
memoria» pueden ser «cuantificadas» gracias a escalas como la de Squire (v. 
cap. 14) o la escala de evaluacion de las dificultades cognoscitivas de McNair 
y Kahn. 

Esas quejas mnésicas pueden o no corresponder a un trastorno objetivo de 
los resultados mnésicos. Las quejas mnésicas que los sujetos relacionan con su 
estrés, con su edad o con los dos aspectos a la vez, son explicados cada vez mas 
desde el temor a tener una enfermedad de Alzheimer y, sobre todo, cuando di- 
chos sujetos van cumpliendo afios. Las quejas pueden acompafiar a un estado 
depresivo, una ansiedad 0 a una apreciaci6n pesimista del estado de salud. El 
déficit mnésico, cuando existe, no afecta a la memoria inducida por ayudas (v. 
anteriormente), descartando también una amnesia hipocampica, lo que ha Ile- 
vado a oponer «los olvidos benignos del envejecimiento fisiol6gico» (Kral) a 
los olvidos «malignos» de la demencia de Alzheimer. 

La necesidad de aislar una poblacion envejecida que presenta objetivamente 
trastornos mnésicos, que es susceptible de ser objeto de estudios evolutivos, ha 
llevado a Crook eg al. (instituto nacional americano de salud mental) a elaborar 
el cuadro de «trastornos de la memoria asociados a la edad» (AAML, Age-asso- 
ciated Memory Impairment). Los criterios diagnosticos propuestos por el insti- 
tuto americano de la salud mental asocian a una edad inferior a 50 afios tests de 
memoria comparables a los obtenidos en la misma franja de edad y cuyas pun- 
tuaciones son inferiores a una desviacion tipica de los obtenidos en los adultos 
jovenes (p. ej., 6 o menos en el subtest de la memoria légica, y 13 o menos en el 
test de la memoria asociativa de la escala de memoria de Wechsler). Ademas, 
un funcionamiento intelectual satisfactorio debe atestiguarse por una puntua- 
cion estandar de al menos 9 en el subtest de vocabulario de la WAIS y de 24 0 
mas en el MMS. No obstante, es necesario subrayar que una puntuacion en el 
MMS de 24, 0 mas, no serviria por si sola para afirmar un funcionamiento cog- 
noscitivo Optimo, ni para excluir una demencia inicial. Deben excluirse toda 
confusion mental, toda lesién cerebral organica, todo trastorno psiquiatrico y, 
en particular, la depresion (la puntuaci6n en la escala de depresion de Hamilton 
debe ser inferior a 13), toda afeccién general significativa (como una insufi- 
ciencia cardiaca, renal o una diabetes) y toda utilizacion de drogas psicotropi- 
cas. Asi se definirian los «trastornos de memoria asociados a la edad» clinica y 
psicométricamente (inicialmente denominadas por Kral «olvidos benignos de 
la senescencia»): dichas dificultades mnésicas del envejecimiento podrian 
afectar a mas de un tercio de los sujetos de 60 afios y no constituirian ni el esta- 
dio inicial de una demencia, ni un factor de riesgo para la aparicion posterior de 
una demencia. Seguin los casos, podrian tener una relacion con los rasgos de la 
personalidad o con una vision peyorativa del envejecimiento, tanto en el ambi- 
to personal como social, pero su etiologia precisa continia actualmente en la 
incertidumbre. 
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El «deéficit cognoscitivo leve» (Mild Cognitive Impairment, MCI, de Peter- 
sen) designa un conjunto sindrémico que asocia: 


— Quejas mnésicas del anciano, confirmadas por su entorno. 

— Trastorno de la memoria objetivado a nivel psicométrico por puntuaciones 
situadas a mas de 1,5 de la desviacion tipica por debajo de la poblacion de con- 
trol de la misma edad y del mismo nivel cultural. 

— Funcionamiento cognitivo general normal. 

— Preservacion de las actividades de la vida cotidiana. 

— Ausencia de los criterios de demencia. 


Estos sujetos tienen una puntuacion de 0,5 en la escala clinica de demencia 
(CDR, tabla 16.2). La situacién nosoldégica de este concepto no es evidente. 
iEs seguro que todos los individuos clasificados como MCI tienen unicamen- 
te un trastorno aislado de la memoria sin trastornos discretos en otros aspectos 
cognitivos como el lenguaje o las funciones praxicas (Ritchie)? Por qué no 
describir mas bien el sindrome de «mild memory impairment»? {Debe consi- 
derarse el MCI como el estado predemencial de la enfermedad de Alzheimer o 
como un sindrome con etiologias multiples como en el caso de los sindromes 
demenciales? ; Hasta donde es legitimo profundizar en examenes complemen- 
tarios (la literatura ofrece protocolos actualmente no generalizables a la practi- 
ca diaria como la medida del volumen del hipocampo en la RM, cuya cabeza 
estaria atrofiada en los MCI, atrofia que se extiende hacia el cuerpo y la cola 
en la enfermedad de Alzheimer y a lo largo de su evoluci6n)? Y si existe un 
déficit de la perfusién bitemporoparietal en tomografia computarizada por 
emisiOn de fotén tnico (SPECT) o en tomografia por emisién de positrones 
(PET), zse trata de una enfermedad de Alzheimer? Y si se considera que los 
MCI tienen un aumento de la proteina tau y una disminucion de la proteina 
B-amiloide en el liquido cefalorraquideo, jdebe entonces concluirse, incluso si 
esos examenes no son de practica corriente, que el MCI solo es una forma pre- 
coz diagnosticada de Alzheimer? En todo caso, se afirma que el porcentaje de 
conversion de sujetos con MCI a una enfemedad de Alzheimer es muy supe- 
rior (15% por afio, 50% en tres afios) al de una poblacion control (aproximada- 
mente un 2%). Sin embargo, junto a los MCI de evolucién «regresiva», exis- 
ten sujetos con MCI «sin regresi6n» que permanecen estables y que podrian 
incluso mejorar para algunos autores sin que se trate en todos los casos de es- 
tados depresivos. 

Actualmente, un control neuropsicoldgico es sin duda la manera mas eficaz 
de detectar la agravacion y la evolucién demencial de los sujetos que padecen 
MCT: aumento del déficit y disminucion de la eficacia de los indicios en el test 
de memoria verbal como el de Grober-Buschke, deteccion de un sindrome di- 
sejecutivo (con el Trail Making A y B) o déficit de la fluencia verbal. Deberian 
controlarse en particular a los sujetos que tengan una puntuacion inicial en el 
MMS inferior a 28, un test del reloj patoldgico, asi como los sujetos que tengan 
el alelo E-4 de la apolipoproteina E. El seguimiento readaptativo de esos enfer- 
mos facilita la deteccion de la conversion y permite iniciar un tratamiento anti- 
colinesterasico. Otros protocolos terapéuticos destinados, no al MCI transfor- 
mado en Alzheimer de severidad leve, sino a los MCI no demenciales, estan 
siendo Ilevados a cabo: pero, ,qué mostraran si el MCI es verdaderamente un 
trastorno de etiologia compuesta? 


Esta escala puede permitir una evaluacion global en cuatro grados (desde la «buena salud» a la «demencia grave»), o determinar una pun- 


Tabla 16.2. Escala clinica de demencia de Hughes (Br J Psychiatry, 1983; 140: 566-572) 


tuacion compuesta de la adicidn de cada una de las subpuntuaciones (0; 0,5; 1, 2, 3) de los seis items explorados. 


Buena salud (0) 


Demencia 
dudosa (0,5) 


Demencia 
leve (1) 


Demencia 
moderada (2) 


Demencia 
grave (3) 


Memoria No déficit mnésico u_ | Olvidos moderados, | Déficit mnésico Déficit mnésico severo Déficit mnésico severo: 
olvidos inconstantes | recuerdo incompleto |moderado que que preserva solo los persistencia de algunas 
y discretos de hechos predomina sobre los conocimientos lagunas de 
hechos recientes y didacticos: adquisiciones | memorizacién 
repercute en las recientes rapidamente 
actividades cotidianas olvidadas 
Orientacién | Normal Normal Algunas dificultades en | Habitualmente Desorientado en el 
las relaciones desorientado en el tiempo y en el espacio. 
temporales: sabe el tiempo, frecuentemente | Orientado sdlo con 
lugar donde se en el espacio relacion a las personas 
encuentra, pero puede 
tener una 
desorientacion 
geografica 
Juicio y Resuelve bien los Alteraciones discretas | Dificultades moderadas | Alteraciones Incapaz de formular 
resolucion de | problemas y dudosas en la para el tratamiento de | importantes del juicios y de resolver 
problemas cotidianos, juicio resolucion de los problemas complejos: tratamiento de los problemas 
preservado en problemas, de las juicio social problemas, de las 
relacion con los semejanzas y de las habitualmente semejanzas y de las 
resultados anteriores | diferencias preservado diferencias, juicio social 
habitualmente alterado 


efbojorisdoinaNn ghz 


Vida social 


Autonomo en el 
trabajo, compras, 
negocios, gestion 
financiera, la vida 
social 


Alteraciones discretas 
o dudosas de esas 
actividades 


Incapacidad de 
funcionamiento 
independiente en sus 
actividades, aunque un 
compromiso parcial 
parece posible; puede 
parecer normal en un 
examen puntual 


No puede tener un 
funcionamiento 
independiente en el 
exterior de su domicilio, 
pero puede ser 
acompanado para 
realizar actividades en el 
exterior de su domicilio 


No puede tener un 
funcionamiento 
independiente en el 
exterior de su 
domicilio y esta 
demasiado enfermo 
para ser llevado a 
realizar actividades 
fuera de su domicilio 


la gestion de los bienes 
personales 


Casa y Vida en casa, Vida en casa, Alteraciones discretas Las tares cotidianas Ninguna actividad 
pasatiemos | pasatiempos e pasatiempos e pero reales del preservadas son las mas _ | significativa en casa 

intereses intereses comportamiento en simples: los centros de 

intelectuales bien intelectuales casa, los trabajos interés se reducen y se 

mantenidos ligeramente cotidianos complicados | mantienen 

disminuidos son abandonados mediocremente 

Cuidados Normales Normales A veces necesidad de ser | Asistencia necesaria Requiere mucha 
personales estimulado para el vestido, el aseo, | asistencia para los 


cuidados personales, a 
veces incontinente 


Modo de puntuar (Morris JC, Neurology, 1993; 43: 2412-2414). La puntuaci6n global (0, 1, 2 0 3) se deriva de la obtenida en cada una de las categorias. Cada ca- 
uarse de la forma mas independiente posible, teniendo en cuenta solo el déficit cognitivo y no otros factores como un handicap fisico o una 
depresion. La Memoria se considera la categoria central; las demas son secundarias. La puntuaci6n global es la de la memoria (M) si al menos tres categorias se- 
cundarias obtienen la misma puntuacién que M. Si tres o mas de las categorias secundarias obtienen una puntuacion superior o inferior a M, la puntuacion glo- 
bal es la de la mayoria de las categorias secundarias. Sin embargo, cuando tres categorias secundarias son superiores y dos son inferiores a M, la puntuacién 
global = M. Si M =0,5, la puntuacién global = 1 si al menos otras tres categorias obtienen un 1 o mas. Si M = 0,5, la puntuacién global no puede ser 0, sino 0,5 0 
1. Si M=0, la puntuacion global = 0 excepto si dos 0 mas de las categorias secundarias obtienen 0,5 o mas; en tal caso la puntuaci6n global es 0,5. Si M = 1 0 mas, 
la puntuacion global no puede ser 0. En tal caso, la puntuacién global = 0,5 aunque la mayoria de las categorias obtengan 0. Cuando las puntuaciones de las ca- 
tegorias secundarias son todas superiores o inferiores a M, la puntuaci6n global sera la mas cercana a M (p. ej., My una categoria secundaria = 3; dos categorias 
secundarias = 2 y dos categorias secundarias = 1; puntuacion global = 2). También es posible proporcionar una puntuacién compuesta sumando la puntuacion 


tegoria debe eva 


de cada categoria (es decir, de 0 a 18). 


selnuawap se] ap e/bojo2zisdosnan 


6LZ 


220 Neuropsicologia 


Junto al MCI han surgido otras entidades. La CIE-10 aisla un «trastorno 
cognitivo leve» definido de manera vaga como «una alteracion del funciona- 
miento cognitivo, que se puede manifestar por una alteracion de la memoria, de 
las dificultades de concentracién, que se acompafian habitualmente de ciertas 
anomias en los tests» y de una severidad insuficientes para justificar un diag- 
ndstico de demencia. Un trastorno de estas caracteristicas puede complicar las 
afecciones somaticas muy diversas, cerebrales y generales y el trastorno desa- 
parece cuando la afeccion fisica se disipa. 

Por otro lado, el MDI (Multiple Domain Slightly Impairment) designa a los 
sujetos con déficits cognitivos que no se limitan a la memoria, ya se trate de 
una enfermedad de Alzheimer o de demencias vasculares debutantes, depen- 
diendo la caracterizacion de esos sujetos como dementes de la duracion de los 
trastornos y de la repercusion sobre la vida cotidiana. En cuanto al SDI (Single 
Non Memory Dysfunction Impairment), designa déficits cognitivos limitados a 
una funcidn distinta a la de la memoria (como un sindrome disejecutivo, un 
trastorno del lenguaje, alteraciones apraxicas 0 visoespaciales) que llevaria en 
ciertos casos a una atrofia lobar, una demencia frontotemporal, una parkinso- 
niana, una enfermedad, a cuerpos de Lewy e incluso a un inicio de enfermedad 
de Alzheimer. 


Envejecimiento, conductas regresivas y desmotivacion 


El envejecimiento cerebral, asociado al envejecimiento general del cuerpo, a 
las consecuencias sociales del envejecimiento y a un declive del narcisismo, 
puede ocasionar manifestaciones neuroticas diversas y, en particular, conduc- 
tas regresivas como abulia, adinamia, apatia, desmotivacion y puerilismo que 
pueden evolucionar hacia un estado depresivo. Necesitan un tratamiento psico- 
terapéutico. 


EXAMENES COMPLEMENTARIOS Y DIAGNOSTICO 
DE LOS SINDROMES DEMENCIALES 


Tests psicométricos 


La necesidad de estimar junto a la cabecera del enfermo y en el gabinete de la 
consulta la existencia de un trastorno cognoscitivo, ha ocasionado la puesta a 
punto de instrumentos de evaluacién rapida de las funciones intelectuales, 
siendo la mas conocida la del Mini Mental State (MMS) de Folstein. Desde el 
punto de vista estadistico, este test se elabor6 con el fin de que la gran mayoria 
de la poblacién normal se agrupe en las puntuaciones mas elevadas, lo que pro- 
duce una curva en «J». Dicho procedimiento conduce a una dificil eleccién en- 
tre la sensibilidad y la especificidad. El MMS permite, por lo tanto, detectar un 
déficit cognoscitivo sabiendo que el test puede ser errdneo en sujetos con alto 
nivel cultural, y debe ser interpretado con prudencia en sujetos con un nivel de 
educacion bajo. El MMS no permite prescindir, por lo tanto, ni de la busqueda 
de los criterios diagnésticos de demencia ni de investigaciones neuropsicoldgi- 
cas mas elaboradas, inspiradas en la descripcion semioldgica del sindrome de- 
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mencial. Teniendo en cuenta esas precauciones, se considera habitualmente 
que una puntuacion inferior a 24 indica un sindrome demencial, disminuyendo 
dicha puntuacion de corte de 1 punto por un nivel de educacion secundaria y de 
un punto suplementario por un nivel de educacion primaria. El estudio de gru- 
pos normales en funcidn de la edad muestra una distribucién de puntuaciones 
entre 30 (valor maximo para todas las edades), mientras que el limite inferior 
decrece con la edad: 28 en el periodo entre 40-49 afios, 26 entre 50-59, 25 entre 
60-79, y 24 entre 80-89 afios (Fleming ef al., 1995). La puntuacion de las de- 
mencias leves se encuentra entre 19 y 24 puntos, el de las moderadas entre 10 y 
18 y el de las demencias graves es inferior a 10. En la enfermedad de Alzhei- 
mer, la disminucion anual media de la puntuacion es de 3 0 4 puntos por afio, 
con extremos que van de | punto para las formas de evolucion lenta hasta alre- 
dedor de 7 puntos para las formas de mas rapida evolucién (Derouesné ef al., 
1999). El subtest del MMS mas sensible a los procesos demenciales es el del 
recuerdo de las tres palabras; el segundo, dependiendo de los trabajos, es el de 
la orientacion temporal o el del dibujo de los dos pentagonos. 

La evaluacion neuropsicoldgica de las demencias debe concebirse como una 
ayuda al diagnostico, un método de aproximacion de la gravedad y uno de los 
medios de seguimiento de la evolucion. Toda demencia ocasiona un deterioro 
de la eficiencia psicométrica, es decir, una disminucion de los resultados de las 
capacidades del sujeto en comparacion a las que tenia antes del inicio de los 
trastornos, una vez eliminado lo que es propio de la disminucion fisiolégica de 
las capacidades en relacion con el envejecimiento. La dificultad se encuentra en 
que los resultados intelectuales anteriores a la enfermedad sdlo pueden ser cal- 
culados comparando las puntuaciones del sujeto de los tests «resistentes» y las de 
los tests «sensibles» al envejecimiento fisioldgico y a las lesiones organicas del 
cerebro. Los primeros exploran mas bien el componente denominado «cristali- 
zado» (reflejando la experiencia y los conocimientos didacticos, como los sub- 
tests de vocabulario e informacion de la WAIS 0 incluso el test de automatismos 
verbales de Beauregard), los segundos exploran el componente denominado 
«fluido» (explorando la adaptacion a las situaciones nuevas, como los tests de 
clave de nimeros o de cubos de la WAIS). Los primeros estan muy relaciona- 
dos con el nivel cultural, mientras que los segundos son mas independientes del 
nivel cultural. El concepto de deterioro esta inferido de esta manera sobre una 
base probabilistica. No obstante, la existencia de un deterioro no indica su cau- 
sa, que puede deberse a una lesion organica cerebral, pero también a un estado 
depresivo o a un sindrome psicotico. La busqueda de un deterioro puede com- 
pletarse por la puesta en evidencia, en ciertos tests, de errores tipicamente ob- 
servados con lesiones organicas del cerebro, lo que puede objetivarse, por ejem- 
plo, por el test de retencidn visual de Benton o por la figura compleja de Rey. 

La evaluacion de las diversas facetas de las funciones cognoscitivas también 
puede evaluarse por un procedimiento mas estrechamente relacionado con la 
semiologia neuropsicoldgica de las demencias: tests de memoria como las pa- 
labras de Rey, el test de Grober-Buscke 0 el test de aprendizaje verbal de Cali- 
fornia (v. cap. 14); el examen del lenguaje a través de los tests de fluencia y de 
denominacion; examen de gnosias visuales, examen de las capacidades viso- 
constructivas (dibujos y figura de Rey) y visoespaciales; examen de las capaci- 
dades de abstraccion (p. ej., a través del subtest de semejanzas de la WAIS) y 
de las funciones denominadas ejecutivas. 
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Examenes electrofisiol6gicos 


El lugar del electroencefalograma ha retrocedido desde la aparicion de la ex- 
ploracion por neuroimagen, pero seria lamentable ignorar la ayuda que puede 
proporcionar dicho examen: un foco delta frontal unilateral elimina una de- 
mencia frontal y orienta hacia una lesion focal, especialmente tumoral; la en- 
fermedad de Creutzfeldt-Jacob induce una actividad paroxistica periddica, pri- 
mero intermitente y posteriormente permanente, y el EEG puede proporcionar 
indicaciones preciosas en favor de una encefalopatia metabdlica o de un estado 
de mal no convulsivo. 

Los potenciales evocados (p. ej., auditivos) de larga latencia estan formados 
por componentes exdgenos que aparecen sea cual sea el valor informativo de la 
sefial; se trata de las ondas N100 y P200. La introduccién en el protocolo de re- 
cogida de una tarea que necesita atencién y tratamiento de la informacion, 
como contar sonidos agudos repartidos aleatoriamente en el seno de sonidos 
graves puede hacer aparecer potenciales evocados cognoscitivos, siendo los 
mas estudiados las ondas N200 y P300. Las demencias corticales ocasionan un 
aumento de la latencia de las ondas N200 y P300; sin embargo, las demencias 
subcorticales provocan ademas un aumento de las ondas N100 y P200. 


Exploracion por neuroimagen 


La exploraci6n por neuroimagen estructural (tomodensitometria, resonancia 
magnética) puede mostrar una atrofia corticosubcortical o ser normal en la de- 
mencia de Alzheimer. Sobre todo puede proporcionar argumentos a favor de 
ciertas causas de sindromes demenciales: secuelas de infartos, leucoaraiosis, 
tumor, hematoma subdural e hidrocefalia normopresiva. En la enfermedad de 
Alzheimer, la neuroimagen puede ser normal o mostrar una atrofia corticosub- 
cortical que interesa selectivamente a las regiones temporales internas. En las 
demencias frontales, la neuroimagen puede no ser contributiva o mostrar una 
atrofia frontal con o sin dilatacién de los cuernos frontales y desaparicién de 
los nicleos caudados (Pasquier y Lebert, 1995). 

La exploracion por neuroimagen neuronal isotopica (al HMPAO o al neu- 
rolito) muestra hipoperfusiones mas bien posteriores en la enfermedad de Al- 
zheimer e hipoperfusiones mas bien frontales en la enfermedad de Parkinson y, 
sobre todo, en la paralisis supranuclear progresiva. Las investigaciones actua- 
les indican que la visualizacion de los depdsitos de amiloide es posible con la 
PET y la SPECT. 


Examenes bioldgicos 


Pueden indicar, rapidamente, la pista etiologica de un sindrome demencial o 
confusional; se trata en particular del ionograma, de la creatinina, de la gluce- 
mia, de la calcemia 0 del nivel de hormonas tiroideas; las serologias de la sifilis 
y del VIH deben solicitarse a la menor duda. La NFS (numeracion-formula 
sanguinea) y la VS (velocidad de sedimentacién) podrian sugerir una enferme- 
dad general. 

Estan en marcha trabajos que exploran posibles marcadores de las demen- 
cias degenerativa y, sobre todo, de la enfermedad de Alzheimer (v. mas ade- 
lante). 
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Una distincién sindrémica: demencias subcorticales 
y corticales 


Dichas enfermedades del sistema extrapiramidal y, por lo tanto, de los proce- 
sos lesionales de los nucleos grises centrales han permitido inicialmente cons- 
truir el concepto de demencia subcortical, y posteriormente extenderlo a ciertas 
demencias vasculares y, en particular, a estados lacunares y patologias de la 
sustancia blanca, sobre todo a la leucoaraiosis y a la esclerosis multiple. Dichas 
demencias tienen por caracteristicas esenciales respetar el cortex cerebral, alte- 
raciones cognoscitivas que son imputadas a una desaferentacion del cortex 
frontal, privado de sus conexiones subcorticales ya sea en sus trayectos (la sus- 
tancia blanca), ya sea a nivel de sus centros de Ilegada (en los nucleos grises 
centrales). Por lo tanto, esas demencias estan caracterizadas por un enlenteci- 
miento de la ideacién (que consagran asi la realidad cognoscitiva de la bradi- 
frenia parkinsoniana), por una dificultad para evocar los recuerdos sin altera- 
cidn significativa del aprendizaje (que explica la preservacion de la memoria 
inducida), por apatia, y frecuentemente por depresi6n, ausencia de afasia y de 
agnosia (pero pueden existir alteraciones visoespaciales, al menos en la enfer- 
medad de Parkinson) y la presencia de trastornos de las funciones denominadas 
ejecutivas (capacidades de planificacién y de resolucion de problemas), que in- 
dican un déficit de tipo «frontal». Caracterizan, por lo tanto, a las demencias 
frontosubcorticales y algunas de ellas alterarian la memoria procedimental (v. 
cap. 14). Teniendo en cuenta los centros lesionados implicados, estas demen- 
cias estan frecuentemente acompafiadas de alteraciones motoras. Se oponen a 
las demencias corticales y, en particular, a la demencia de Alzheimer, cuyos 
trastornos de la memoria traducen un déficit del aprendizaje y comportan sinto- 
mas de lesion cortical: afasia, agnosia y acalculia. 


ETIOLOGIA 


Por lo tanto, es habitual incluir en la lista etiologica de las demencias un nime- 
ro impresionante de afecciones cuyas manifestaciones podrian designarse, se- 
gun el caso, bajo el nombre de sindrome demencial 0 seudodemencial, 0 de sin- 
drome psicoorganico 0, incluso, de confusién subaguda o croénica, o bien 
sindrome confusodemencial. 


Encefalopatias medicamentosas 


Una anamnesis medicamentosa debe practicarse en presencia de todo sindrome 
confusional o demencial. Es dificil proporcionar una lista exhaustiva de todos 
los medicamentos que pueden provocarla: anticolinérgicos, en particular en los 
parkinsonianos, antidepresivos triciclicos en razon no sdlo de su efecto antico- 
linérgico, sino también de la hiponatremia inducida por secrecion inapropiada 
de ADH, antiepilépticos, neurolépticos y diuréticos que pueden ocasionar hi- 
ponatremia e hipoglicemiantes. 
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Procesos expansivos de presentacion seudodemencial 


Los tumores frontales pueden imponerse en una debilitacién demencial, puesto 
que el comportamiento puede centrarse en indiferencia, como apatia, trastor- 
nos mnésicos y una desorganizacion de los comportamientos de los esfinteres. 
Los tumores temporales derechos también pueden ocasionar una confusién de 
evolucion subaguda. Falta el hematoma subdural cronico que representa una 
trampa diagnostica frecuente en el anciano, cuando el traumatismo craneal ha 
sido benigno, e incluso olvidado: debe evocarse esta hipdtesis cuando la confu- 
sion es fluctuante, y cuando existen sintomas de localizaci6n, incluso si son 
discretos. La tomodensitometria permite, en general, el diagnéstico, descon- 
fiando de las formas isodensas y de las formas cuya bilateralidad impide el des- 
plazamiento de las estructuras mediales. 


Encefalopatias carenciales 


Suelen deberse al alcoholismo, pero también pueden derivarse los estados de 
desnutricion en relacién con vomitos, anorexias graves y sindromes de malab- 
sorcion intestinal. 


Encefalopatias de Gayet-Wernicke 


La mas frecuente es la encefalopatia de Gayet-Wernicke, cuyos sintomas pue- 
den, a veces, instalarse de manera subaguda o crénica. Ademas del contexto, 
trastornos oculomotores, nistagmo o sindrome cerebeloso deben orientar el 
diagnostico, sobre todo, si existe en el seno de la confusion un nucleo korsako- 
viano con olvido progresivo, confabulacion y falsos reconocimientos. La hi- 
perpiruvicemia y la disminucion de la actividad transacetolasica de la sangre 
esclarecen el diagnéstico, pero no deberan esperarse para poner en marcha el 
tratamiento de tiamina, cuya sola instauracion precoz (100 a 500 mg al dia por 
via intramuscular) puede evitar la constitucion de secuelas definitivas y, en 
particular, de trastornos mnésicos. 


Sindrome de Korsakoff 


El sindrome de Korsakoff puede acompaiiar a la encefalopatia de Gayet-Wer- 
nicke o instalarse aislada y progresivamente: la terapia es idéntica. 


Enfermedad de Marchiafava-Bignami 


La enfermedad de Marchiafava-Bignami (necrosis del cuerpo calloso) sdlo 
afecta practicamente a los alcohdlicos: puede tener una presentacion de de- 
mencia progresiva acompafiada de hipertonia oposicionista, de astasia-abasia, 
de disartria, e incluso de sintomas de desconexion callosa. 


Demencias alcoholicas 


Las demencias alcohdlicas amenazan a los alcohdlicos empedernidos y prolon- 
gados; por lo tanto, aparecen esencialmente en los alcohdlicos ancianos, y de 
manera mas precoz en la mujer que en el hombre. Afectan a menos del 5% de 
los alcohdlicos si solamente se consideran las demencias caracterizadas, pero 
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un numero importante de alcohdlicos presenta un deterioro cognoscitivo de- 
mostrado por los tests psicométricos. La TC puede objetivar una atrofia sub- 
cortical. Es necesario afiadir a ello los factores psicoldgicos y sociales que con- 
tribuyen a la decadencia del alcohdlico en la que la toma de conciencia es, con 
la suspensi6n de la intoxicacion, el Unico medio de esperar una regresion al 
menos parcial de los trastornos. 


Encefalopatias carenciales por insuficiencias vitaminicas no 
relacionadas con el alcoholismo 


Las encefalopatias carenciales por insuficiencias vitaminicas no relacionadas 
con el alcoholismo son debidas esencialmente a déficits alimentarios en vita- 
mina B,, y en acido folico, a veces favorecidas por un sindrome de malabsor- 
cidn o una gastrectomia. También existen en el anciano gastritis atroficas ocul- 
tas con aclorhidria y ausencia de factor intrinseco que explica la relativa 
frecuencia de las carencias en vitamina B,,. En presencia de una demencia se- 
nil, es preferible controlar esas dosis vitaminicas. 


Encefalopatias metabolicas y endocrinas 


El contexto de la encefalopatia hepatica es demasiado particular para crear difi- 
cultades diagnésticas. Lo mismo sucede con la encefalopatia, con la insuficien- 
cia renal y con la encefalopatia de los dializados. Por el contrario, las encefalo- 
patias hipoglicémicas pueden presentarse bajo una forma cronica y manifestarse 
por sintomas de tipo neurdtico de los trastornos del caracter, un deterioro inte- 
lectual, una rigidez e incluso de movimientos coreoatetdsicos. 

Una confusion mental y el enlentecimiento de la ideacién pueden complicar 
la insuficiencia respiratoria. 

La hipocalcemia puede provocar desordenes encefalicos polimorfos: crisis 
convulsivas, rigidez, movimientos anormales; estado depresivo, confusion 
mental subaguda o cronica, incluso alucinaciones. Las causas mas frecuentes 
son las hipoparatiroides posquiruirgicas e idiopaticas y las malabsorciones in- 
testinales. La TC puede mostrar calcificaciones de los ntcleos grises centrales. 
Las hipercalcemias, ademas de sus sintomas digestivos y generales (sed, ano- 
rexia, vOmitos, poliuria o polidipsia), ocasionan cefaleas, confusién y mas ra- 
ramente crisis convulsivas. Un déficit motor proximal puede asociarse a ello. 
Las causas principales son las hiperparatiroides, los canceres osteoliticos y el 
mieloma, las hipercalcemias paraneoplasicas, la sarcoidosis y los medicamen- 
tos hipercalcémicos. Las hipercalcemias constituyen una urgencia terapéutica. 

El hipotiroidismo, ademas de ataxia cerebelosa, suele ocasionar trastornos 
de la memoria y apatia. La insuficiencia hipofisaria puede también provocar 
una encefalopatia de semiologia muy semejante. 


Sindromes demenciales y canceres 


La encefalitis limbica es un sindrome paraneoplasico, cuyas manifestaciones 
estan centradas en trastornos mnésicos, a los cuales pueden asociarse un estado 
depresivo y crisis de epilepsia. La leucoencefalopatia multifocal progresiva es 
una infeccion por el papovavirus (virus JC) que acompafia canceres y estados 
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de inmunodepresi6n. Los focos de desmielinizacion son puestos en evidencia 
por la TC. Ningun tratamiento puede oponerse a esta enfermedad. 

La radioterapia de la neuropatia puede complicarse con una leucoencefalo- 
patia insidiosa, provocando un cuadro de demencia subcortical con un cuadro 
seudodepresivo y apatico. 


Sindromes demenciales y colagenosis 


Provocan un sindrome psicoorganico con depresién. El contexto u otras mani- 
festaciones neuroldgicas (sindrome coreico, sindromes focales en relacion con 
un infarto, una hemorragia o una tromboflebitis cerebral) facilitan el diagnésti- 
co. La exploracion por neuroimagen, la puncién lumbar (pleocitosis linfocita- 
ria) ponen de manifiesto el sustrato vascular e inflamatorio de los trastornos. 


Demencias postraumaticas 


Las demencias postraumaticas se asocian facilmente a la causa que las provo- 
ca. La demencia pugilistica aparece en boxeadores que han participado en mul- 
tiples combates y con ella se va instalando progresivamente una disartria, tem- 
blor, ataxia cerebelosa con signos extrapiramidales de tipo parkinsoniano y, a 
veces, signos piramidales o incluso crisis epilépticas. Estos desérdenes motri- 
ces se acompafian, en un principio, de trastornos de la atencién, seguidos de 
trastornos de la memoria con una disminucion de la rapidez ideomotora y tras- 
tornos disfuncionales que evolucionan de forma tardia, entre diez y veinte afios, 
hacia una demencia (Méndez, 1995). Raramente la manifestacion es la de una 
demencia sin signos motores (Naccache et al., 1999). El electroencefalograma 
muestra una disminucion del ritmo de fondo y una sobrecarga lenta difusa. La 
TC muestra una atrofia corticosubcortical y, a menudo, un quiste del septum 
pellucidum. Las lesiones histolégicas se distinguen por la abundancia de la de- 
generacion neurofibrilar en las neuronas de la corteza y la escasez de placas se- 
niles. 


Demencias infecciosas 
Pardalisis general 


La paralisis general o meningeoencefalitis sifilitica se da muy raramente: la de- 
mencia suele acompafiarse de ideas delirantes y, sobre todo, de un delirio de 
grandeza, disartria, temblor o movimientos bruscos de la lengua (movimiento 
de tromb6n). El liquido cefalorraquideo es inflamatorio. Antes de la penicilina, 
la evolucion era inexorable. 


Demencia vinculada a la infecci6n por el virus de 
inmunodeficiencia humana (VIH) 


Su substrato histoldgico esta representado esencialmente por la encefalitis sub- 
aguda (con células gigantes multinucleadas) y por la leucoencefalopatia del 
VIH. Los trastornos podrian revelar una neurotoxicidad directa del virus sobre 
la neuropatia o una produccion por microglia infectada de agentes inflamato- 
rios como el tumor necrosis factor que genera un estrés oxidativo neuronal. Es 
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una demencia subcortical con trastornos de la memoria, apatia, lentitud psico- 
motora, o incluso manifestaciones depresivas. Los trastornos de la memoria 
verbal y no verbal ayudan a la recuperacion de los recuerdos y van acompajia- 
dos de trastornos de la atencion y de un sindrome disejecutivo (tabla 16.3). Se 
observa también una confusion mental o un sindrome psicotico con alucinacio- 
nes y una agitacién maniaca. La demencia (también llamada combinado de- 
mencial del sida) se acompafia generalmente a una disartria, trastornos de la 
coordinacion, un grasping, mioclonias y sintomas de mielopatia. La demencia 
puede revelar el sida. El liquido cefalorraquideo puede mostrar un aumento de 
la proteinorraquia (< 1g/l), una ligera pleiocitosis (hasta una cincuentena de 
elementos) y antigenos virales. El diagndéstico por neuroimagenes por medio 
de una resonancia magnética permite visualizar una atrofia corticosubcortical y 
placas de desmielinizacién (Maruf et al., 1994; Gray, 1998). La esperanza me- 
dia de vida es de unos meses. Las terapias antirretrovirales podrian retrasar, es- 
tabilizar o mejorar los trastornos de demencia (Zheng, 1997). Algunas varian- 
tes permanecen estables o se deterioran lentamente, lo cual podria deberse al 
estado inmunitario o de los tratamientos antirretrovirales. 


Tabla 16.3. Argumentos (ademas de la seropositividad) asociados al 
diagnostico del cuadro demencial vinculado al sida (de McArthur y 
Harrison. Current Neurology. 1994; 14:275-320) 


¢ Deterioro progresivo cognoscitivo y del comportamiento con apatia, déficit 
mnésico, lentitud de ideas. 

e Examen neuroldgico: signos de perjuicio difuso del sistema nervioso que incluye 
una disminuci6n motriz de los miembros o movimientos oculares, un exceso de 
reflejos, una hipertonia, un reflejo de prensién forzada o de succion. 

e Evaluacion neuropsicoldgica: empeoramiento progresivo en tests espaciados en 
el tiempo y que interesan al menos a dos ambitos cognoscitivos como son las 
funciones frontales, la velocidad motriz y la memoria no verbal. 

e Anomalias en el liquido cefalorraquideo y el diagndéstico por imagenes. 

e Ausencia de trastornos psiquiatricos importantes, intoxicaci6én, alteraciones 
metabdlicas y de cualquier sefal testigo de una patologia oportunista del 
sistema nervioso. 


Se puede observar en el transcurso de la infeccién por VIH y, en particular, 
en los estados mas precoces de la infeccién, 0 trastornos cognoscitivos leves. 
Se pueden detectar (Villa et a/., 1996) a través de los tests que exploran la velo- 
cidad ideomotora (como el Trail Making) y por los tests de memoria que explo- 
ran la memoria de trabajo (en particular la memoria de cifras en orden inverso), 
ademas del aprendizaje y la recuperacion de las informaciones (como en el test 
de las palabras de Rey que objetivan el déficit de la evocacin). No es seguro 
que esos trastornos cognoscitivos leves puedan ser una prediccion de una evo- 
lucion hacia la demencia. 

Ademas, el sida puede llevar a una leucoencefalopatia multifocal progresiva 
(v. anteriormente, Sindromes demenciales y cdnceres). 
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Encefalopatias espongiformes transmisibles 


Se representan en el hombre por el Kuru, el insomnio familiar fatal, el sindro- 
me de Gerstmann-Strausser-Scheinker y, sobre todo, por la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jakob. Estas se observan también en los animales y son culpables, 
entre otras cosas, del temblor del cordero o carnero, la encefalopatia del vison y 
la encefalopatia espongiforme bovina, conocida por el publico como enferme- 
dad de las vacas locas: se sabe que esta dolencia ha diezmado al bovino inglés 
y que los argumentos que tienden a temer su transmisibilidad al ser humano han 
constituido y siguen haciéndolo un tema de salud publica. Estan ligadas a agen- 
tes transmisibles no convencionales nombrados durante mucho tiempo como 
virus lentos y caracterizados por su resistencia a los procesos que inactivan a 
los virus, por una larga incubacion y por la ausencia de una reacci6on inmunitaria 
del organismo. Parece que el agente infeccioso es una proteina (PrP o proteina 
prion) de la cual existen dos formas, una forma normal (la PrPc o celular) y la 
forma patogena que solo se diferencia de la primera en su configuracion espa- 
cial: su multiplicacion, su resistencia a las proteasas y, por lo tanto, su acumula- 
cion serian responsables de la encefalopatia. En el plano neuropatoldgico, las 
lesiones van acompajiadas de espongiosis, gliosis astrocitaria, rarefaccion neuro- 
nal y, en algunas ocasiones, de depdsitos amiloideos extracelulares reconocidos 
por los anticuerpos antiproteina prion. La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob se 
reparte de forma ubicua, una incidencia de uno a dos casos por cada millon de 
habitantes. Aparece generalmente entre los 50 y 60 afios. El 15% son variantes 
familiares, lo que pone de manifiesto la transmision de una susceptibilidad ge- 
nética a la contaminacion. El modo de contaminacion todavia es incierto pero, 
excepcionalmente, se ha encontrado: injerto de la cornea de un paciente falleci- 
do debido a la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob e intervencion quirtrgica con 
material contaminado. El prion se inactiva por medio de lejia durante | ha una 
concentracion de como minimo el 2% de cloro libre o por pasaje al autoclave 
(con una temperatura minima de 134 °C durante al menos 30 min). A la espera 
de un modo de identificacion de portadores de la enfermedad, es prudente pro- 
hibir toda donacién de sangre proveniente de pacientes sospechosos de deterio- 
ro y recomendar la practica de un examen psicométrico a todos los donantes, 
después de los 50 afios. En el plano clinico, los signos de demencia con una ra- 
pida agravacion progresiva estan asociados a mioclonias, hipertonia oposicional 
y a signos piramidales o cerebelosos. El electroencefalograma, cuando se trata 
de un caso tipico, muestra una actividad paroxistica periddica, en un primer mo- 
mento intermitente y después permanente. La muerte se produce generalmente 
antes de un afio. Existen variantes «amauroticas», las cuales comienzan por una 
ceguera cortical, formas cerebelosas (sobre todo la variante de pacientes jove- 
nes relacionados con la administracion de la hormona de crecimiento cuando 
era origen extractivo) y de formas con amiotrofia por lesién del cuerno anterior 
de la médula. Todavia no se ha encontrado ningun tratamiento para esta en- 
fermedad. La forma llamada nueva variante de la enfermedad de Creutzfeldt- 
Jakob se da en pacientes jovenes (entre los 16 y 40 afios) y se manifiesta gene- 
ralmente de un modo psiquiatrico con trastornos del comportamiento asociado 
a una ataxia. No modifica el electroencefalograma y podria expresar la trans- 
misiOn al ser humano de la encefalopatia espongiforme bovina. 
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Enfermedad de Whipple 


La enfermedad de Whipple puede complicarse con una demencia o incluso re- 
velarse por una demencia que puede acompafiarse de una uveitis, pardalisis 
oculomotora de funcién y de mioclonias que pueden ser localizadas en los 
ojos y en los miusculos de masticacion. El diagnéstico por neuroimagenes 
mediante una resonancia magnética puede mostrar hipersefiales hipotalamicas 
y temporales. La biopsia yeyunal permite, en general, el diagnéstico. La evo- 
lucion de la dolencia puede ser controlada y contenida por la antibioticote- 
rapia. 


Enfermedad de Lyme, brucelosis 


También pueden complicarse con una demencia. 


Hidrocefalias normotensivas 


Han permitido crear el concepto de demencia quirirgica curable. Su semiolo- 
gia, de instauracion progresiva, asocia (triada de Hakim y Adams) trastornos 
de la marcha (ataxia con retropulsion, apraxia de la marcha) con el signo de Ba- 
binski bilateral, con una incontinencia de esfinteres y en particular urinaria y 
un deterioro cognoscitivo con apatia, enlentecimiento ideatorio, trastornos de 
la memoria, euforia y tendencia a la depresion. Esas hidrocefalias estan rela- 
cionadas con un trastorno de la circulacion y de la reabsorcién del liquido cefa- 
lorraquideo en los espacios subaracnoideos fibrosos, ausencia de hipertension 
intracraneal que se explica por la constitucién de alteraciones ependimarias 
que permiten la creacidn de nuevas vias de reabsorcion (transependimaria y 
transcerebral) del liquido cefalorraquideo. Dichas hidrocefalias pueden com- 
plicar una hemorragia meningea, un traumatismo craneal o una meningitis 
pero, en el 50% de los casos, no se encuentra ningtin antecedente ni causa pre- 
cisa. La TC muestra la dilatacion ventricular, que contrasta con los surcos cor- 
ticales normales y se asocia a una hipodensidad ventricular que traduce la reab- 
sorcion del liquido cefalorraquideo. La sustracci6n del liquido cefalorraquideo 
permite una regresion mas o menos duradera de los trastornos y puede, en todo 
caso, constituir un test diagndstico, que precede a la puesta en marcha de una 
derivacion ventriculocardiaca o ventriculoperitoneal. 


Demencias vasculares 


Demencias por hipoflujo crénico 


Las demencias por hipoflujo crénico, como las que pueden complicar las este- 
nosis carotideas bilaterales muy importantes, son raras y deben mejorar des- 
pués de la restauracion quirurgica del flujo carotideo. 


Descensos bruscos del gasto cardiaco 


Los descensos bruscos del gasto cardiaco pueden ocasionar una sucesion de in- 
fartos situados en los confines de los territorios arteriales y repartidos de mane- 
ra arciforme en la parte superior de la cara externa de los hemisferios cerebra- 
les: los sintomas se asocian, en proporciones variables, a un déficit braquial, 
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trastornos del lenguaje, de la memoria y visoespaciales, asi como a un sindro- 
me frontal, pudiendo todo ello constituir un estado demencial. 

Ciertos infartos tnicos, situados en regiones estratégicas, pueden de repente 
complicarse con un estado demencia como los infartos bitalamicos que, ade- 
mas de los trastornos mnésicos masivos, ocasionan un apragmatismo; una apa- 
tia, una indiferencia, y los infartos de la cabeza del nucleo caudado provocan 
también una desaferentacion frontal. 


Demencias por infartos multiples 


Las demencias por infartos multiples se instalan a la sombra de accidentes is- 
quémicos repetitivos: se agravan, por lo tanto, por pasos sucesivos y se acom- 
pafian, en el examen clinico, de signos neuroldgicos de localizacion. Su diag- 
ndstico se apoya en el calculo de una puntuacién isquémica (tabla 16.4). Es 
dificil aceptar el diagnéstico sin constatar la presencia en la TC de al menos un 
infarto. Las demencias pueden ser de tipo cortical o subcortical en funcion de 
la topografia de los infartos. 


Estado lacunar de Pierre Marie 


El estado lacunar de Pierre Marie es la consecuencia de lagunas multiples del 
talamo, de la sustancia blanca subcortical, de la capsula interna y de la protube- 
rancia. Asi, después de ictus repetitivos se instala un déficit cognoscitivo con 
una evolucion a pequefios pasos, signo de Babinski bilateral y un sindrome 
seudobulbar que asocia trastornos de la deglucién y disartria. La lesion pirami- 
dal da cuenta también de la vivacidad del reflejo maseteriano, y de la paresia 
facial bilateral, que refleja en la cara un aspecto inexpresivo, alelado, pero con 
frecuencia dramaticamente movilizada por accesos de risa y de llanto espas- 
mddicos. 


Leucoencefalopatia vascular (leucoaraiosis) 


La leucoencefalopatia vascular (leucoaraiosis) testimonia una desmieliniza- 
cin de la sustancia blanca periventricular y subcortical por una isquemia cro- 
nica. La TC ha demostrado su frecuencia objetivando hipodensidades mas o 
menos extendidas en regiones periventriculares que linda con los cuernos fron- 
tales y occipitales y los centros ovales. Afecta sobre todo a los ancianos y a los 
hipertensos. 


Encefalopatia subcortical de Binswanger 


Se caracteriza por la aparicion de accidentes lacunares repetitivos complicados 
con demencia en hipertensos. La TC muestra la asociacion de una leucoencefa- 
lopatia e hipodensidades lacunares. 


CADASIL 


La CADASIL (arteriopatia cerebral autosdmica dominante con infartos sub- 
corticales y leucoencefalopatia) es una arteriopatia genética (debida a mutacio- 
nes del gen Notch3), cuyas lesiones de las células musculares lisas vasculares 
llegan a constituir multiples pequefios infartos subcorticales (sustancia blanca 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de las demencias 


Tabla 16.4. Puntuaciones isquémicas 
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Puntuacion ee 
eye Puntuacion 
Puntuacion de ideas 
; os -__,. | de Hachinski 
Signos clinicos de Hachinski - 
aie rps modificada 
Hachinski | modificada 
por Loeb 
por Rosen 
Comienzo repentino 2 2 2 
Deterioro escalonado 1 1 
Curso fluctuante 2 
Confusion nocturna 1 
Perseveracion relativa de la personalidad 1 
Depresién 1 1 
Quejas somaticas 1 
Labilidad emocional 1 it 
Antecedentes o existencia de una 1 il 
hipertension arterial 
Antecedentes de ictus 2 2 1 
Otros signos de arteroesclerosis 1 
Sintomas neuroldgicos focales! 2 2 
Signos neuroldgicos focales' 2 2 
Hipodensidad 
TDM aislada 
2 
Hipodensidad 
TDM 
multiples 
3 
PUNTUACION MAXIMA 18 12 10 
Demencia arteriopatica >7 > 62 >5 
Demencia degenerativa primaria <4 <32 <2 


1. Sintoma designa una manifestacion subjetiva (ejemplo: parestesias), signo designa una consta- 


tacion clinica. 


2. Criterios de puntuacion propuestos por Blass, a partir de la puntuacién de Hachinski modificada. 


y nucleos grises centrales) y una leucoencefalopatia difusa. Los pacientes tie- 
nen frecuentemente crisis de migrafias con aura y desarrollan accidentes isqué- 
micos cerebrales que seran el inicio de un deterioro cognitivo progresivo, en un 
principio caracterizado por un sindrome disejecutivo con déficit de la flexibili- 
dad mental y que se complicara con un sindrome seudobulbar y, en diez 0 quin- 
ce afios, en una demencia (evidente alrededor de los 60 afios y que, como las 
observadas en estados lacunares y en leucoencefalopatia, es de tipo subcorti- 
cal). Los trastornos depresivos mayores son frecuentes (20% de los casos) con 
un riesgo elevado de suicidio. Pueden incluso ser el primer sintoma y también 
pueden existir cuadros semejantes a una psicosis maniacodepresiva. 
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Sindrome de los anticuerpos antifosfolipidos 


El sindrome de los anticuerpos antifosfolipidos merece una atencion particular: 
se ha observado sobre todo en sujetos jovenes. Puede ocasionar una demencia 
por infartos multiples (v. anteriormente), pero excepcionalmente se complica 
con una demencia progresiva que podria estar en relacién ya sea con microin- 
fartos por obstrucciones fibrinoplaquetarias o vascularitis, o con un mecanis- 
mo inmunitario. 


Hemorragias cerebrales y angiopatia amiloide 


Las hemorragias cerebrales también pueden participar en la eclosion de un sin- 
drome demencial: el hipertenso arterial esta amenazado de hemorragia cere- 
bral, lagunas e infartos cerebrales, siendo la hipertensién un factor de riesgo de 
la ateroesclerosis. Las hemorragias repetitivas se deben, sobre todo, a la angio- 
patia amiloide que se manifiesta por sefiales de hipodensidad (TC) o de hiper- 
sefial T2 (imagen por resonancia magnética) de la sustancia blanca de los he- 
misferios cerebrales. 

Ademas del tratamiento general de todos los sindromes demenciales, la uni- 
ca terapia, por lo esencial preventiva, es el control de los factores de riesgo de 
ateroesclerosis de los vasos cerebrales y, en particular, de la hipertension arte- 
rial. No obstante, en un demente hipertenso, la disminucion de la tensién debe- 
ria mejorar la cognicion cuando las cifras de la sistélica se mantienen entre 135 
y 150 mm Hg, pero el déficit cognoscitivo se agrava si la disminucion de la ten- 
sidn es muy importante. Las terapias preventivas de accidentes isquémicos ce- 
rebrales como los antiagregantes plaquetarios (aspirina, ticlopidina) o la endar- 
terectomia también son legitimos para la prevencidon de la demencia vascular. 
La aparente predominancia femenina de las demencias de Alzheimer podria 
explicarse por el hecho de que las demencias vasculares son mas frecuentes en 
el hombre; sus manifestaciones enmascaran las de la enfermedad de Alzheimer 
de origen secundario y asi, es posible que un nimero mas importante, que el 
que creemos, de demencias vasculares y en particular, de demencias por infar- 
tos multiples, sean demencias mixtas. 


Demencias corticales degenerativas 


Las demencias degenerativas se incluyen en un cuadro mas amplio de las en- 
fermedades degenerativas del sistema nervioso cuyo denominador commun es la 
evolucion progresiva y mas 0 menos rapida hacia la muerte neural en el seno de 
ciertas zonas cerebrales variable en funcién del tipo de deterioros proteicos que 
provocan la degeneracion de las neuronas. Un mejor conocimiento de esos dé- 
ficits proteicos ocasiona una mejor clasificacion de las demencias degenerati- 
vas, una mejor comprension de las propuestas terapéuticas presentes 0 en un 
futuro. Pero ademas, es posible clinicamente relacionar los trastornos cogniti- 
vos, afectivos y comportamentales con uno u otro déficit proteico. La neuropsi- 
cologia de las localizaciones anatémica se sustituye por una «neuropsicologia 
molecular» (Cummings, recuadro 16.1). 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de lasdemencias 233 


Recuadro 16.1. 


Neuropsicologia «molecular» 
de las enfermedades degenerativas 


De la neurobiologia a la neuropsicologia 
y ala neurologia de la conducta 


A proposito de la clasificacion de los déficits proteicos 
de las enfermedades degenerativas 


En un primer momento, la neuropsicologia ha tenido por ambicion diag- 
nostica buscar la localizacidn anatomica en funcion de los trastornos clini- 
cos. Ademas, se ha fundamentado en los trastornos clinicos (p. ej., una afa- 
sia, una apraxia) para deducir la localizacion de las funciones alteradas por 
la lesion (p. ej., el lenguaje, los gestos). Después de la diaschisis de Von Mo- 
nakow, del conexionismo y de la neuroimagen funcional, la neuropsicolo- 
gia ha aprendido que la repercusion de una lesion podia expresarse, no en 
el centro lesivo en si mismo, sino a distancia, en funcion de las redes neura- 
les relacionadas funcionalmente con el centro lesivo: asi, un sindrome fron- 
tal se acompanaba de lesiones subcorticales. Se hablaba, por lo tanto, de 
un sindrome frontal, no para designar el centro lesivo, sino la depresion 
funcional del Idbulo frontal relacionado con lesiones subcorticales. 

Las enfermedades degenerativas en general, y las demencias en particu- 
lar, pueden poner en paralelismo las «proteinopatias» y los trastornos 
comportamentales. Efectivamente, las enfermedades degenerativas del 
encéfalo estan relacionadas con la deficiencia del catabolismo de ciertas 
proteinas que provocan la acumulacioén anormal de agregantes péptidos 
que desempenian una funcion esencial en el sufrimiento y muerte neuro- 
nal. En funcion de las proteinas que estan en juego, dichos déficits molecu- 
rales se expresan en poblaciones celulares cuya disfuncidn, localizada en 
ciertas regiones encefalicas, tiende a expresarse clinicamente por trastor- 
nos comportamentales selectivos. Asi, pueden definirse relaciones entre las 
anomalias del metabolismo de ciertas proteinas, la vulnerabilidad de cier- 
tas regiones encefalicas y las manifestacions clinicas (en particular neurop- 
sicologicas y comportamentales) que expresan a la vez el sufrimiento me- 
tabdlico en juego y su topografia. 


Sinucleinopatias 


La a-sinucleina es el principal componente de los cuerpos de Lewy cuya 
acumulacion toxica para las neuronas dopaminérgicas puede provocar, en 
funcidn de su localizacién, una enfermedad de Parkinson, una demencia a 
cuerpos de Lewy, una atrofia multisitemica o un sindrome de Hallevorden- 
Spatz. 

Podrian organizarse grupos de enfermedades, hasta ahora diferentes. 
Asi, Braak et al. (2003) propusieron clasificar las enfermedades de Parkin- 
son en funcion de la progresion secuencial de la carga lesional, que se ini- 
cia en el tronco cerebral para extenderse a estructuras limbicas (particular- 
mente, la regidn transentorrinal, hipocampo, amigdala, giro cingular 
anterior) hasta el neocortex. También sugirieron que el deterioro cogniti- 
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vo se relaciona con la intensidad de la carga lesional cuya progresion se 
describe en seis etapas. Dicha concepcion tendra al menos dos consecuen- 
cias. La primera es que el deterioro cognitivo observado en la enfermedad 
de Parkinson no esta exclusivamente relacionado con una desconexion 
frontosubcortical relacionada con el déficit dopaminérgico nigroestriatal y 
mesocortical. La segunda consecuencia es que la enfermedad de Parkinson 
puede acompaniarse de signos de disfuncién limbica y neocortial y que la 
demencia a cuerpos de Lewy podria ser solo una variedad de la demencia 
parkinsoniana (Cumming, 2004). 

Las manifestaciones comportamentales de las sinucleinopatias estan re- 
presentadas realmente por un sindrome frontosubcortical «disejecutivo» 
al que se puede afadir la apatia, la depresion y también el delirio, las aluci- 
naciones y los trastornos comportamentales del suefio rapido. Podrian ex- 
plicarse por lesion de las estructuras monoaminérgicas (particularmente 
dopaminérgicas) y por lesion de las estructuras colinérgicas corticales. 


Tauopatias 


La acumulaci6n de proteinas tau es la expresion molecular de dos anoma- 
lias histolégicas: la degeneracion neurofibrilar y los cuerpos de Pick. Esas 
fosfoproteinas «asociadas a los microtubulos» del citoplasma neuronal in- 
tervienen en la polimerizacion microtubular y desempenan un papel esen- 
cial en la estabilizacion de citoesqueleto neuronal y en el flujo axonal. Co- 
dificadas por un gen situado en el cromosoma 17, tienen seis isoformas, 
tres que comportan tres dominios unidos con los microtubulos (denomina- 
das 3R), y tres que comportan cuatro dominios de union (4R). El aumento 
de las formas libres, los trastornos de la proporcién 3R/4R, favorecen la hi- 
perfosforilacion y la agregacion de las proteinas tau. Excluyendo la enfer- 
medad de Alzheimer (cuyas disfunciones proteicas no se unen solo con la 
proteina tau), las principales afecciones relacionadas selectivamente con la 
acumulaci6n de proteina tau son la enfermedad de Pick, las demencias 
frontotemporales con el sindrome parkinsoniano relacionado con el cro- 
mosoma 17, incluso denominadas tauopatias hereditarias en las que la 
acumulacion de tau toma un aspecto de degeneracion neurofibrilar, otras 
demencias frontotemporales y las 4R-tauopatias representadas por la pa- 
ralisis supranuclear progresiva y la degeneracion corticobasal. Queda por 
responder si ciertas demencias frontotemporales sin signos histoldgicos es- 
pecificos podrian relacionarse con un déficit de proteina tau sin agregan- 
tes (tauless tauopathies). 

Las tauopatias afectan selectivamente a las neuronas de la corteza fron- 
tal, temporal, parietal y de los circuitos frontosubcorticales, sobre todo de 
los nucleos grises de la base y el talamo. La lesion de los circuitos fronto- 
subcorticales explica el sindrome disejecutivo, la apatia y la deinhibicion 
(demencias frontotemporales y pardlisis supranuclear progresiva). La apa- 
tia se observa también en las tauopatias, incluso en la degeneracion corti- 
cobasal. Los sindromes perseverativos y compulsivos (demencias fronto- 
temporales, paralisis supranuclear progresiva) son caracteristicos de las 
tauopatias, mientras que las alucinaciones y los trastornos del sueno 
son mas caracteristicos de las sinucleinopatias y no habituales en las tauo- 
patias. 
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B-amiloidopatias 

La acumulacion de proteina B-amiloide (péptido A-f) forma las placas se- 
niles de la enfermedad de Alzheimer. Pero dicha afeccion es también una 
tauopatia, puesto que se acompania de degeneraci6on neurofibrilar consti- 
tuida por pares helicoidales de filamento que contiene proteinas tau hi- 
perfosforiladas. El examen del encéfalo de ratones doblemente transgé- 
nicos para la APP (precursor de la proteina amiloide) y para la tau ha 
manifestado una degeneracion neurofibrilar mas importante que la ob- 
servada en los ratones transgénicos para Unicamente la proteina tau: pa- 
rece como si la amiloidogénesis potencializase la acumulacion de proteina 
tau. Pero la enfermedad de Alzheimer se acompafia también de depositos 
de sinuclefna en las placas. La enfermedad de Alzheimer es, por lo tanto, 
una proteinopatia «triple». Los trastornos neurobioldgicos afectan al sis- 
tema colinérgico (pérdidas neuronales en el nucleo de Meynert), a la sero- 
tonina (nucleos de rafe) y a la norepinefrina (locus coeruleus). La locali- 
zacion de las lesiones y, en particular, de la DNF (v. pags. 236 y 237) explica 
el sindrome amnésico «hipocampico» y el afasoapraxoagnosico. En la esfe- 
ra comportamental, los trastornos son muy diversos: agitacion, apatia, de- 
presion, ansiedad, desinhibici6n, deambulacidn o fugas, delirios y menos 
frecuentemente alucinaciones y euforia. 


Otras proteinopatias 


Son numerosas, como las prionopatias responsables de las encefalopatias 
espongiformes o incluso las poliglutaminopatias de las que forma parte la 
enfermedad de Huntington, cuya mutacion provoca la acumulacioén de 
huntingtina. 


De las proteinopatias a la muerte celular 


La acumulacion de ciertas proteinas es responsable de la muerte neuronal 
con produccion de radicales libres e inflacion calcica intracelular que apa- 
recen como mecanismos no especificos. Pero la implicacion de los trastor- 
nos proteicos relacionados con las enfermedades degenerativas solo con- 
cierne a las «proteinas de estructura». Por otro lado, el estudio del control 
traduccional (es decir, de la sintesis de las proteinas) indica que la muerte 
neuronal puede precipitarse o atrasarse por proteinas Kinasas proapopto- 
ticas como PKR 0 antiapoptoticas como M-TOR. Experiencias realizadas con 
ratones transgénicos muestran efectos de AB 1-42 en la reducci6n de la ex- 
presion de la kinasa p70S6K fosforilada que, con M-TOR, favorece la sinte- 
sis proteica y la plasticidad neuronal. Esos trastornos del control de traduc- 
cidn pueden localizarse selectivamente en zonas vulnerables: por ejemplo, 
se ha podido mostrar que la activacion de PKR se asocia con la pérdida neu- 
ronal hipocampica en la enfermedad de Alzheimer, pero también en la de 
Parkinson. De aqui en adelante, se han podido observar correlaciones en- 
tre la activacion o la inhibicidn de esas vias de sefalizacién molecular y el 
déficit cognitivo de enfermedades de Alzheimer. En los linfocitos de enfer- 
medades de Alzheimer se han puesto en evidencia correlaciones entre la 
disminucion de la activacion de la p79Sk y el sindrome amnésico de almace- 
namiento explorado por el test de Grober-Buschke, como con la memoria 
de trabajo y la puntuacién en denominacion oral (DO80). 
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El estudio de las disfunciones proteicas en las enfermedades degenerati- 
vas puede contribuir a buscar los sindromes neuropsiquiatricos correspon- 
dientes («fenotipo») para cada tipo de anomalia del metabolismo proteico 
(«proteotipo») en funcidn de las poblaciones celulares interesadas. Dicha 
investigacion puede apoyarse también en la contribucién diagndstica ob- 
tenida por marcadores bioldgicos de esas disfunciones. La puesta a punto 
de terapias que actuen sobre este o aquel sistema proteico (p. ej., la inhibi- 
cién de la amiloidogénesis en la enfermedad de Alzheimer) se analizara 
mejor, localizando también los fenotipos comportamentales del que se es- 
perara una mejora. A parte de los trastornos relacionados con la alteracion 
de las proteinas de estructuras y su exploracion por niveles en el LCR (f- 
amiloide; proteina tau), también se debe prestar atencién a las proteinas 
«reguladoras» implicadas en la sintesis proteica y en la vida y la muerte de 
las neuronas. 
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Enfermedad de Alzheimer 


La enfermedad de Alzheimer (EA) tiene actualmente el peso epidemioldgico 
mas importante en la lista etioldgica de los sindromes demenciales. Descrita 
como tal a principios del siglo xx en un enfermo de 51 afios de edad, fue consi- 
derada durante mucho tiempo como una demencia del presenium. A finales de 
la década de 1960, los primeros trabajos sefialaron la semejanza de las lesiones 
observadas en un numero de dementes seniles y en la EA, mientras que las cri- 
ticas comenzaban a elevarse sobre una fisiopatologia del envejecimiento cere- 
bral, durante mucho tiempo encerrada en la teoria de la disminucién del flujo 
sanguineo cerebral relacionada con las alteraciones seniles del lecho vascular. 
Sin embargo, fue necesario esperar a finales de la década de 1970 para que se 
desarrollase la toma de conciencia que llevaria al concepto actual de una sola 
enfermedad, que aparece excepcionalmente de forma presenil, y de manera ha- 
bitual después de los 65 afios, y cuyas lesiones asocian una atrofia cerebral pro- 
gresiva que coexiste, desde el punto de vista histoldgico, con una degeneracion 
neurofibrilar (DNF) y placas seniles. Las placas seniles estan situadas en el 
neuropilo y estan constituidas por un centro amorfo formado por sustancia 
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amiloide, mientras que la periferia esta constituida por prolongaciones argir6- 
filas que representan fragmentos de dendritas y astrocitos en degeneracion. La 
sustancia amiloide de las placas seniles esta formada por la acumulacion de un 
péptido de alrededor de 40 aminoacidos (39-43), el péptido A4 (todavia deno- 
minado }-amiloide o B-A4 o A-8). Ese mismo péptido se ha encontrado en los 
depdsitos amiloides de los sujetos con la trisomia 21 fallecidos después de los 
30 afios. Existe una relacion entre la densidad de las placas seniles y la intensi- 
dad del deterioro cognitivo. La DNF designa inclusiones neuronales formadas 
por fibras proteicas argirdfilas cuya microscopia electronica muestra que estan 
constituidas por pares de filamentos helicoidales intracitoplasmaticos; se loca- 
lizan sobre todo en las areas cerebrales asociativas, el hipocampo, el nucleo ba- 
sal de Meynert, el /ocus niger, el locus coeruleus y el nucleo dorsal del rafe. El 
componente esencial de los pares helicoidales de filamentos que forman la de- 
generacion neurofibrilar es una proteina asociada a los microtubulos del citoes- 
queleto, las proteinas tau (v. recuadro 16.1). En la EA, ademas de las proteinas 
tau normales, existen tres tipos de proteinas tau particulares, puesto que son hi- 
perfosforiladas y de peso molecular mas elevado; su agregaci6n desorganiza el 
citoesqueleto y explica la DFN. Las vacuolas claras se observan esencialmente 
en el hipocampo, contienen en su centro un granulo denso y provocan la dege- 
neracion granulovacuolar. La clinica habitual de la enfermedad de Alzheimer 
se explica por la progresién «jerarquica y secuencial» de la degeneracion neu- 
rofibrilar de la regién hipocampica hacia el cortex temporal, las areas asociati- 
vas temporoparietales y posteriormente prefrontales, mientras que las areas 
primarias (motoras, sensoriales y somestésicas) permanecen largo tiempo in- 
tactas. Braak y Braak han reconocido seis estadios, modificados por Delacour- 
te en diez etapas: transentorrinal (S1), entorrinal (S2; esas dos etapas afectan a 
la T5: giro parahipocampico); hipocampo (S3); polo temporal (S5); temporal 
medio (S6); corteza asociativa multimodal (S7: prefrontal, parietal inferior, 
temporal superior); corteza unimodal (S8); corteza pirmaria motora y sensitiva 
(S9) e isocértex (S10). 

La constatacién de placas seniles y de degeneracion neurofibrilar de peque- 
fia cantidad en el encéfalo de los sujetos ancianos no dementes plantea el pro- 
blema de las relaciones entre el envejecimiento cerebral normal y la enferme- 
dad de Alzheimer. El envejecimiento cerebral «normal» se caracterizaria por la 
presencia de degeneracion neurofibrilar en la regién hipocampica (que expresa 
la vulnerabilidad de esta region), con inexistencia de pequefia cantidad de pla- 
cas seniles en la corteza. En la enfermedad de Alzheimer, la amiloidogénesis 
seria el fendmeno inicial que explicase la abundancia de las placas seniles rapi- 
damente acompafiadas de la degeneracion neurofibrilar cuya progresion da 
cuenta de las manifestaciones clinicas de la enfermedad (Delacourte ef al., 
1997). La enfermedad de Alzheimer no seria una «exageracion» del envejeci- 
miento normal, lo que parece testimoniar también la topografia de la deplecion 
neuronal hipocampica que lesiona masivamente el sector CA1 en la enferme- 
dad de Alzheimer, mientras que ese mismo sector se encuentra intacto en el en- 
vejecimiento normal (West et al., 1994). 

La fisiopatologia de la EA todavia encierra incégnitas. Se ha prestado una 
atencion particular a los depdsitos de B-amiloide, que es el componente esen- 
cial de las placas seniles, que podrian ser responsables directa o indirectamente 
(favoreciendo la acumulacion intracelular de calcio, o la actividad de las sus- 
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tancias excitotdxicas o de los radicales libres) de la destruccion de las neuro- 
nas. La observacion de las formas familiares de la EA, el aumento del riesgo de 
EA en sujetos cuyo familiar la padece, y la constatacion de lesiones histolégi- 
cas de EA en el cerebro de tris6micos 21 a partir de los 40 afios han sugerido la 
posibilidad de factores genéticos, dado que el cromosoma 21 contiene el gen 
que codifica el APP, proteina transmembranal precursor del péptido A-f (v. 
anteriormente). Ha podido detectarse una mutaci6n de este gen en las formas 
familiares con inicio precoz de la enfermedad. El cromosoma 19 contiene el 
gen que codifica la apolipoproteina E; ademas, esta lipoproteina, que se rela- 
ciona con los receptores de los LDL (low density lipoprotein) y que también 
esta implicada en los procesos de regeneracion poslesiva del sistema nervioso, 
se acumula en la EA a nivel de las placas seniles y en los somas de degenera- 
cién neurofibrilar. Ademas, la apolipoproteina se relaciona facilmente con la 
proteina B-amiloide. Parece establecida la existencia de una sobrerepresenta- 
cion del alelo epsilon4 (que codifica la apolipoproteina E4) en las formas fami- 
liares de inicio tardio y en las formas esporadicas de la enfermedad. Las prese- 
nilinas | y 2 son proteinas de las membranas no glicosiladas codificadas, 
respectivamente, por dos genes de los cromosomas 14 y 1. Las mutaciones de 
estos genes se han observado en las formas familiares autos6micas dominantes 
de Alzheimer de inicio precoz: las presenilinas modificadas aumentarian la 
produccion a partir de la APP de péptido A4 que provoca el depésito de sustan- 
cia amiloide. La hipotesis de una infeccidn viral, sugerida por la constatacién 
de lesiones de degeneracion neurofibrilar en el seno de cultivos de células ner- 
viosas fetales a los cuales se afiaden células del cerebro lesionado de EA, no ha 
sido confirmada jamas por la prueba de la transmisibilidad de la enfermedad. 
La hipotesis de los radicales evoca la funci6n deletérea de los radicales libres 
en relacion con las membranas celulares y traduciria la incapacidad de ciertos 
encéfalos envejecidos para atrapar los radicales libres cuya inflacion acabaria 
ocasionando la muerte neuronal: la acumulacion de sustancia amiloide conlle- 
varia una reaccion inflamatoria (con activacion de las citocinas), una produc- 
cidn de radicales libres y una inflacién calcica que lleva a la muerte celular. A 
su vez, el papel del aluminio ha sido evocado e impugnado. Si bien este metal 
tiene una neurotoxicidad probada para la encefalopatia de los dializados, las le- 
siones observadas son diferentes de las de la EA. No ha podido aportarse la 
prueba formal de exposicion al aluminio en pacientes que padecen la enferme- 
dad de Alzheimer. Ademas de una toxicidad directa, también se ha propuesto 
que el aluminio podria formar complejos estables junto con el glutamato, im- 
plicado en la muerte neuronal. Las lesiones de la enfermedad de Alzheimer se 
acompajfian de trastornos de la sintesis proteica con inflacion de proteinas pro- 
apoptoticas (v. recuadro 16.1). Los trastornos de neurotransmision afectan a 
los sistemas noradrenérgico, dopaminérgico, serotoninérgico, somatostatinér- 
gico y sobre todo, al sistema colinérgico. Asi, en el hipocampo y el neocortex 
existe una disminucion de la concentraci6n en colina-acetiltransferasa (ChAT); 
este déficit colinérgico traduce la degeneracion de terminaciones nerviosas 
presinapticas que provienen de los cuerpos celulares de ciertos nucleos de la 
base del cerebro y, en particular, del nucleo basal de Meynert, situado bajo el 
nucleo lenticular en la sustancia innominada. No obstante, las relaciones entre 
el déficit colinérgico, la muerte neuronal y las alteraciones histoldgicas de la 
EA permanecen inexplicables. La acetilcolina facilita la protedlisis «normal», 
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es decir, no amiloidogénesis, estimulando el a-secretasa, y la apoE4 inhibe la 
actividad de la ChAT. Por otro lado, la sintesis de la acetilcolina se activa por 
los péptidos que provienen de la protedlisis «normal» de la APP, lo que da 
cuenta por el contrario de un déficit de la sintesis colinérgica en la enfermedad 
de Alzheimer. Asi, se empezaron a entrever algunas relaciones entre el déficit 
colinérgico y la amiloidogénesis, es decir, la sintesis de acetilcolina. 

Los factores de riesgo de la EA son la edad y los antecedentes familiares de 
la trisomia 21, la presencia de una heterocigosis o de una homocigosis E4. Un 
nivel cultural bajo y antecedentes de traumatismo craneal constituyen también 
factores de riesgo documentados. Actualmente se sabe que los factores de ries- 
go vasculares como la hipertension arterial y la diabetes son también factores 
de riesgo de las demencias y, en particular, de la enfermedad de Alzheimer. Por 
otro lado, el tratamiento de la hipertension arterial y de la hipercolesterolemia 
ejerce un efecto protector demencial. La EA es muy frecuente en mujeres (pero 
su esperanza de vida es mas importante); los antiinflamatorios no esteroides to- 
mados a largo plazo y, en la mujer, el tratamiento hormonal sustitutivo de la 
menopausia, asi como el consumo moderado de vino (puede que también otras 
bebidas alcohdlicas) ejercerian un papel protector. Las relaciones entre la de- 
presion y la demencia ya han sido tratadas. 

El cuadro clinico es el de una demencia que se inicia frecuentemente por tras- 
tornos mnésicos (v. anteriormente, Semiologia) y que evoluciona hacia un sin- 
drome afasoagnosoapraxico. La muerte sobreviene tras un periodo de entre seis 
y doce afios. El examen puede mostrar una paratonia (rigidez de los miembros 
provocada por una movilizaci6n pasiva repentina y rapida), un reflejo de suc- 
cin y un reflejo de prension forzada, todos signos muy frecuentes en las formas 
evolucionadas de la enfermedad. Un reflejo palmomentoniano puede observar- 
se precozmente. Ciertas formas se acompajian de mioclonias. Sintomas extrapi- 
ramidales acinetorrigidos pueden observarse sobre todo al final de la evolucion. 

El diagnostico de demencia de Alzheimer, segin el DSM-III, asocia a los 
criterios de sindrome demencial la nocion de un inicio insidioso con evolucién 
progresiva y exclusion de toda otra causa de demencia y, en particular, subraya 
la CIE-10, de una hipotiroides, una hipercalcemia, una carencia de vitamina 
B,,, una neurosifilis, una hidrocefalia normotensiva o un hematoma subdural. 

El electroencefalograma muestra anomalias lentas difusas. La aportacion de 
la neuroimagen ya se ha tratado (v. anteriormente). Los potenciales evocados 
cognitivos, y en particular la onda P300, no muestran alteraciones suficiente- 
mente especificas ni bastante constantes para que Ilegue a ser un instrumento 
de diagnéstico (Gil, 1997). Las investigaciones también intentan poner en evi- 
dencia marcadores bioldgicos que podrian permitir un diagnéstico precoz. El 
genotipo de las apolipoproteinas sdlo revela un factor de riesgo. La disminu- 
cin del péptido A-B 42 en el liquido cefalorraquideo, el aumento de las protei- 
nas tau, el aumento de la proteina p97 o la melanotransferrina no aportan argu- 
mentos contundentes. 


Deterioros cognitivos y demencias de las enfermedades 
del sistema extrapiramidal 


Estas demencias acompafian a las enfermedades del sistema extrapiramidal y 
han permitido construir el concepto de demencia subcortical. Sin embargo, 
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este concepto debe utilizarse con precaucion. Ademas, los trastornos cogniti- 
vos observados en las afecciones del sistema extrapiramidal no reunen siempre 
los criterios necesarios para considerarlos bajo la denominacién de demencias. 


0 Disfuncion cognitiva de la enfermedad de Parkinson 
y demencia parkinsoniana 


La mas frecuente, y en todo caso la mas estudiada de estas demencias, es la de 
la enfermedad de Parkinson. Por supuesto, se deben distinguir los déficits cog- 
nitivos discretos o moderados, que se pueden clasificar como no demenciales o 
predemenciales, y que son muy frecuentes en la enfermedad de Parkinson, de 
las demencias parkinsonianas que no aparecen mas que después de varios afios 
de evolucién y que afectan del 10 al 30% de los enfermos. 

Los déficits cognitivos discretos o moderados, que pueden observarse pre- 
cozmente, se atribuyen a una desconexion frontosubcortical y, en particular, a 
una «depresion funcional» del cortex frontal dorsolateral en relacion con la hi- 
podopaminergia relacionada con los circuitos frontoestriatales y de la sustancia 
negra (v. cap. 19), asi como de la via mesocortical del mesencéfalo (mas con- 
cretamente del area tegmental ventral). Pero la realidad es mas compleja. En 
efecto, la accién nula o modesta de la L-dopa sobre esos déficits cognitivos y 
su agravacion por los anticolinérgicos sugieren, entre otros argumentos, la dis- 
funcion de otros sistemas de neurotransmisiOn y, sobre todo, de las vias coli- 
nérgicas ascendentes, que proceden del nucleo basal de Meynert. La lesion de 
sistemas ascendentes noradrenérgico (procedentes del Jocus coeruleus) y sero- 
toninérgico (procedentes del rafe mediano) participa también sin duda en los 
trastornos cognitivos como en la depresion. De todas formas, los signos se cen- 
tran en un sindrome disejecutivo (v. cap. 13, pags. 153 y 154) déficit de las ca- 
pacidades de planificacién (test de la Torre de Londres 0 de Toronto); de la fle- 
xibilidad mental (Trail Making B, test de clasificacion de cartas de Wisconsin, 
pruebas de fluencia verbal alternada, menor resistencia a la interferencia [test 
de Stroop]). Se pueden afiadir trastornos de la funcion pragmatica del lenguaje 
que se relacionan con la disfuncion frontal (v. cap. 13, pags. 161 y 162). La me- 
moria implicita verbal evaluada por pruebas de priming esta preservada, mien- 
tras que la memoria implicita visual se deteriora precozmente (Arroyo-Anll6 et 
al., 2004); la memoria procedimental que permite el aprendizaje «de habilida- 
des perceptivomotoras» puede también estar alterada. No obstante, es necesa- 
rio tener en cuenta la posible existencia en el parkinsoniano de un trastorno vi- 
sual que afecte a la sensibilidad al contraste espacial y temporal en relacién con 
la deplecién dopaminérgica retiniana, cuando se usan protocolos con tareas de 
tiempo de reaccion en serie después de una exposicion a estimulos visuales 
(Bodi-Wollner, 1987). Los trastornos de la memoria explicita afectan a la me- 
moria de trabajo y a la episddica. El déficit de la memoria de trabajo esta impli- 
cado en las dificultades que pueden observarse en el test de la Torre de Lon- 
dres. El trastorno de la memoria episddica (test de las palabras de Rey, test de 
Grdéber-Buschke) se caracteriza por la disminucién de las puntuaciones en el 
recuerdo libre y por una mejora, incluso llegando a una puntuacion normal en 
el recuerdo inducido y en el reconocimiento: se trata de una dismnesia por un 
déficit denominado del recuerdo 0 de la recuperacion. El trastorno del aprendi- 
zaje de localizaciones espaciales es mas acusado que el del aprendizaje de ma- 
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terial verbal (Pillon, 1998): dicha constataci6n muestra la importancia del con- 
trol del aprendizaje visoespacial por los circuitos nigroestriatofrontales; cabe 
subrayar la mayor dificultad de la tarea visoespacial, que necesita una mayor 
movilizacion de recursos atencionales. También hay que decir que los trastor- 
nos atencionales afectan a la atencion selectiva y a la dividida. Son coherentes 
con la alteracion de la memoria de trabajo que podria relacionarse, en el mode- 
lo de Baddeley, con una disfuncion del administrador central, analogo al siste- 
ma atencional de supervision descrita por Shallice y relacionado con el lobulo 
frontal (v. cap. 14, pags. 168 y 170). 

Con respecto a los trastornos visoepaciales y visoconstructivos, se pueden 
observar en la identificacion de figuras superpuestas (como el test des los 15 ob- 
jetos de Pillon), la lectura de un plan o de un mapa, la discriminacion de la orien- 
tacion de lineas y tests de interseccién de lineas, emparejamiento de angulos, re- 
produccion de figuras complejas (figura de Rey), dibujo 0 actividad constructiva 
en los tres planos del espacio. A veces se han considerado como trastornos selec- 
tivos en la enfermedad de Parkinson, pero su interpretaci6n es todavia equivoca, 
ya que puede que el déficit «disejecutivo» haga implicar la planificacion de las 
actividades visoperceptivas, que se observe el «artefacto» de un enlenticimiento 
motor en caso de uso de pruebas cronometradas, que coexista un tratamiento an- 
ticolinérgico susceptible de inducir deficiencias cognitivas o lesiones que van 
mas alla de los circuitos nigroestriados. La cuestién queda abierta y algunos 
constatan la existencia de tales trastornos en parkinsonianos leves, estrictamen- 
te seleccionados, sin tratamiento anticolinérgico ni psicdtropo, sin ningun ante- 
cedente de trastornos comportamentales ni sociales (Della Sala, 1986). 

La disfuncion cognitiva de la enfermedad de Parkinson puede considerarse 
de manera unicista como la expresiOn de una desconexién subcortical-prefron- 
tal que ocasiona una disminucion de los recursos atencionales, una dificultad 
en el inicio y mantenimiento de un programa de accion, un déficit de la planifi- 
cacion (que también afecta a las estrategias de memorizacion) y de la flexibili- 
dad mental. 

Dichos trastornos se agravan con el tiempo y el deterioro cognitivo del par- 
kinsoniano puede llevar a un sindrome demencial considerado clasicamente 
como una demencia subcortical (v. pags. 222 y 223) con enlentecimiento ideato- 
rio, dismnesia de recuperacion de recuerdos preservando la memoria inducida, 
trastornos graves de las funciones ejecutivas, ausencia de afasia, agnosia, apra- 
xia, frecuencia de depresiOn o de apatia que se imputan también a una desafe- 
rentacion de la via mesolimbica, de los bucles subcorticofrontales implicando 
el cortex frontoorbital y cingular (v. cap. 19) y de las vias ascendentes colinér- 
gicas procedentes del micleo basal de Meynert. Normalmente, no existe ni afa- 
sia ni agnosia ni apraxia. La demencia parkinsoniana que aparece entre el 10 y 
el 30% de los enfermos es todavia mas frecuente cuando la edad de inicio de la 
enfermedad de Parkinson es mas tardia, cuando los sintomas motores y, sobre 
todo, de la acinesia, son mas severos; los otros factores de riesgo son una histo- 
ria familiar de demencia, una depresion, un nivel cultural bajo y la aparicion de 
alucinaciones bajo tratamiento dopaminérgico. Ademas, se considera que, para 
admitir el diagndstico, el periodo transcurrido desde el inicio de los sintomas 
motores de la demencia debe ser superior a un afio: una aparicién mas precoz 
del sindrome demencial debe orientarse hacia el diagnéstico de demencia de 
cuerpos de Lewy difusa. 
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© Cognicién, comportamiento y estimulacion cerebral profunda 


Una vez que estudios experimentales pudieron establecer que, en el mono into- 
xicado de MPTP, la destrucci6n de las células dopaminérgicas de la sustancia 
negra se asociaba a una hiperactividad del palido interno y del nucleo subtala- 
mico, se intenta obtener una mejora de las manifestaciones de la enfermedad 
inhibiendo esas estructuras a través de la implantacion de electrodos cerebrales 
profundos que liberan estimulaciones eléctricas de alta frecuencia. Desde que 
el equipo de Grenoble publicé el primer caso en 1993, la estimulacion del nu- 
cleo subtalamico se ha impuesto poco a poco como el tratamiento de recurso de 
la enfermedad de Parkinson, discapacitante por sus fluctuaciones y sus disci- 
nesias, pero sensible a la L-dopa. ,Cual es el impacto de esta neurocirugia so- 
bre la cognicién y el comportamiento? La cuestion debe plantearse y el segui- 
miento cognitivo y comportamental de esos enfermos debe ser controlado 
cuidadosamente, incluso si dicha neurocirugia funcional no cree en ausencia de 
complicaciones, lesiones significativas y sea reversible en ausencia de estimu- 
lacion cerebral profunda (ECP). Se admite que esta cirugia puede complicarse 
con un déficit cognitivo que suele ser moderado. No obstante, se han observa- 
do evoluciones demenciales sobre todo en personas mayores y en sujetos pre- 
viamente deteriorados. Ello hace necesario una seleccién muy rigurosa de los 
pacientes. Las modificaciones comportamentales (Houeto, 2002) pueden ser 
estados maniacos, estados depresivos, apatia o trastornos mas sutiles de la per- 
sonalidad que es necesario detectar. Se ha podido observar también un déficit 
postoperatorio del reconocimiento de expresiones faciales emocionales (Du- 
jardin, 2004) que podria interpretarse como la consecuencia funcional de la es- 
timulacion en las conexiones subcorticocorticales entre los nucleos grises de la 
base, la amigdala y el cortex orbitofrontal (v. caps. 17 y 19). 

Los trastornos comportamentales principales de la enfermedad de Parkinson 
(descritos en otros capitulos) se resumen en la tabla 16.5. 


O Demencia parkinsoniana y demencia de cuerpos de Lewy difusa 


El problema planteado actualmente es saber como situar nosoldgicamente la 
demencia parkinsoniana en relaci6n con la demencia de cuerpos de Lewy difu- 
sa y en relacion con la enfermedad de Alzheimer. 

La despoblacion neuronal responsable de la palidez por pérdida de melanina 
en las neuronas de la sustancia negra y la presencia en esas neuronas de cuer- 
pos de Lewy constituyen la marca histoldgica clasica de la enfermedad de Par- 
kinson. Hoy en dia se sabe que esas inclusiones intracitoplasmaticas acidofilas 
estan formadas por alfasinucleina (v. recuadro 16.1). Su detecci6n se ha mejo- 
rado por las técnicas inmunohistoquimicas dirigidas contra la alfasinucleina 
que son mas especificas y sensibles que las técnicas que usaban anticuerpos an- 
tiubiquitina. Sin embargo, es sabido desde hace tiempo que esas alteraciones se 
encuentran normalmente en la enfermedad de Parkinson en otras formaciones 
pigmentadas del tronco cerebral, en particular en el /ocus coeruleus y en el nu- 
cleo dorsal del vago. Asimismo, se sabe que, durante la enfermedad de Parkin- 
son, los cuerpos de Lewy se observan también en el nucleo basal de Meynert y 
de la amigdala. Ademas, otros trabajos han podido mostrar que en las demen- 
cias parkinsonianas verificadas anatémicamente, habian podido observarse las 
lesiones de enfermedad de Alzheimer y de cuerpos de Lewy corticales. En 
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Tabla 16.5. Trastornos comportamentales 
de la enfermedad de Parkinson 


Depresién 


Ver cap. 17 pags. 316 y 317 


Ansiedad 


Ansiedad generalizada 

Ataques de panico (pueden acompanar a los periodos 
«off») 

Fobia social 

Ver cap. 17 pag. 317 


Apatia 


Ver cap. 17 pag. 321 y cap. 19, pags. 342 y 343 
La apatia puede asociarse a un estado depresivo 


Fatiga 


Mas frecuentemente asociada a la ansiedad que a la 
depresion; puede agravarse durante los periodos 
«off» (Friedman, Neurology 1996; 43: 2.016-2.018) 


Sindrome confusional o 
confusoonirico 
Alucinaciones y/o delirio 


Ver cap. 21 pags. 356 y 357 
Pueden aparecer por tratamientos de accion 
dopaminérgica («psicosis dopaminérgica») 


Hiperemotividad 


Aprosodia motora con o 
sin aprosodia «sensorial» 


Ver cap. 17 pag. 309 


Déficit del reconocimiento 
de las emociones 


Ver cap. 17 pags. 307 y 308 «Mimicas emocionales» 


Adiccion a la L-dopa y 
juego patoldgico 
(considerado como una 
adicci6n no farmacoldgica) 


Relacionadas con la L-dopa y con sustancias 
dopaminérgicas (sindrome de desregulacion de la 
dopamina; Evans, v. cap. 19 pag. 343) 


Comportamientos 
estereotipados 
monomorfos que pueden 
evocar trastornos 
obsesivocompulsivos, pero 
sin tension ansiosa, a veces 
de tipo coleccionismo. A 
veces designados bajo el 
término de punding 


Relacionados como los precedentes a la 
hiperdopanimérgica, ver cap. 19 pag. 343 


Trastornos del sueno 


Fragmentacion del sueno 

Accesos de somnolencia diurna (a veces aparecen por 
la L-dopa o los agnositas dopaminérgicos) 

Accesos diurnos de suefo paradoxal con produccion 
alucinatoria (v. cap. 21) 

Suenos diurnos (acinesia, distonia dolorosa, ataques 
de panico) 

Insomnio depresivo 

Suenos agitados 

Trastornos comportamentales del sueno rapido (v. 
cap. 17 pag. 306) 
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efecto, se puede admitir que dos patologias tan frecuentes como la enfermedad 
de Alzheimer y la de Parkinson puedan asociarse en un mismo paciente. Fuera 
de ese caso, las series de enfermos publicadas han constatado que las demen- 
cias parkinsonianas se acompafian, aproximadamente en un tercio de los casos, 
de lesiones de Alzheimer (Hughes, 1993; Mattila, 2000), pero también fre- 
cuentemente de cuerpos de Lewy corticales: su numero en el neocortex se co- 
rrelacionaria incluso con el numero de placas neuriticas y, en menor grado, con 
la intensidad de la degeneracion neurofibrilar (Apaydin, 2003). Después de va- 
rias controversias, es posible admitir que las lesiones de Alzheimer, y también 
los cuerpos de Lewy corticales, pueden contribuir de manera independiente a 
la demencia parkinsoniana. Desde el punto de vista clinico, dichas constatacio- 
nes son importantes: sin poner en entredicho el hecho de que las lesiones sub- 
corticales puedan explicar solo las manifestaciones de la demencia parkinson- 
siana en un gran numero de casos (mas de la mitad de los casos segun Hughes?), 
es necesario buscar también en los parkinsonianos dementes trastornos de las 
«funciones instrumentales» y, sobre todo, trastornos del lenguaje (falta de vo- 
cablo, trastornos de la compresion), trastornos praxicos y, en particular, tras- 
tornos visoespaciales, que es dificil creer que puedan explicarse siempre sdlo 
por la disfuncion frontal. 

En 1984, Kosaka acufié el término enfermedad de cuerpos de Lewy difusa, 
en la que la presencia de cuerpos de Lewy corticales explicaba la demencia, e 
incluso consideré que existian tres variedades de enfermedades en funcion de 
la topografia de los cuerpos de Lewy: del tronco cerebral (enfermedad de Par- 
kinson), limbica (transicional) y neocortical (demencia de cuerpos de Lewy). 
En 2003, Braak propuso distinguir seis estadios sucesivos de progresion lesiva 
de la enfermedad de Parkinson, desde el bulbo (estadio 1) al neocortex (esta- 
dios 5 y 6), pasando por el mesencéfalo (sustancia negra, estadio 3) (tabla 
16.6). El estudio anatémico de 88 parkinsonianos (Braak, 2005) ha podido 
mostrar una correlacién entre la puntuacion del Mini Mental Test, los estadios 
del 3 al 6 de la enfermedad y la puntuaci6n de gravedad motora de la enferme- 
dad evaluada por la escala de Hoehn y Yahr. Dicho estudio indicaba claramen- 
te que el riesgo de desarrollar una demencia aumentaba con la progresi6n de la 
enfermedad y la invasion cortical de las lesiones. Sin embargo, este trabajo 
también muestra que un deterioro cognitivo puede desarrollarse a lo largo de 
una enfermedad de Parkinson moderada, en un estadio donde las lesiones neo- 
corticales estan ausentes y que, por el contrario, podia no existir un deterioro 
cognitivo a pesar de la existencia de cuerpos de Lewy corticales. ~Se pueden 
evocar, al menos en este ultimo caso, variaciones en la importancia de la «re- 
serva cognitiva» propia de cada sujeto (Braak, 2005)? 

No obstante, aparte de la demencia parkinsoniana, es legitimo individualizar 
otra demencia denominada de cuerpos de Lewy difusa; no es posible distin- 
guirlas histol6gicamente, puesto que la demencia de cuerpos de Lewy difusa se 
caracteriza por abundantes cuerpos de Lewy corticales que no pueden distin- 
guirse de los observados en las demencias parkinsonianas evolucionadas. En 
efecto, existe un gradiente en la densidad de los cuerpos de Lewy en el siguien- 
te orden: sustancia negra > corteza entorrinal > giro cingular > insula > corteza 
frontal > hipocampo > corteza occipital. Pero, si las densidades de los cuerpos 
de Lewy de las regiones paralimbicas y neocorticales estaban correlacionadas 
fuertemente entre si, ninguna lo estaba con la densidad de las lesiones de la sus- 
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Tabla 16.6. Estados evolutivos de las lesiones a-sinucleina positivas 
(cuerpos de Lewy) en la enfermedad de Parkinson (de Braak, 2003) 


Estadio Lesiones 
1. Bulbo Nucleo dorsal del vago 
Bulbos olfatorios y tubérculos 
olfatorios 
2. Bulbo y Nucleos coeruleus y subcoeruleus 
protuberancia 
(tegmento) 


3. Mesencéfalo Estadio 2 + sustancia negra 


4. Telencéfalo Estadio 3 + nucleo basal de Meynert, 
basal y amigdala, mesocdrtex temporal 
mesocortex anteromedial (zona transicional 


entre el alocdrtex y el neocdrtex) y 
en particular la regién 
transentorrinal (giro 
parahipocampico), alocértex 
(hipocampo, sector CA2). El 
neocortex esta intacto. 


5 y 6. Neocorteza | Estadio 4 + lesiones de las areas 
asociativas y premotoras y en el 
estadio 6, areas primarias. 


tancia negra, lo que sugiere que la demencia de cuerpos de Lewy difusa no pue- 
de considerarse simplemente como una forma severa de la enfermedad de Par- 
kinson (Gémez-Tortosa, 1999). En todo caso, el fenotipo clinico de esta de- 
mencia es muy particular. 


© Demencia de cuerpos de Lewy difusa 


Esta afeccion se manifiesta por una demencia cortical cargada de picos confu- 
sionales fluctuantes: estos ultimos generan de un dia a otro brotes de agravacion 
y de mejora del estado cognitivo. Desde el punto de vista neuropsicoldgico, los 
trastornos de memoria, la codificacion y el recuerdo, mas que el almacenamien- 
to y el trastorno de memoria inducida, son menos graves que en la enfermedad 
de Alzheimer. Los trastornos de funciones ejecutivas son precoces y evidentes, 
en coherencia con la lesién de circuitos frontosubcorticales. Si el cuadro evolu- 
ciona de forma progresiva, como en la enfermedad de Alzheimer, hacia un sin- 
drome afasoapraxoagnosico, es muy particular la severidad de los trastornos vi- 
soperceptivos, visoconstructivos y visoespaciales (Shimomura ef al., 1998). 
Por otro lado, la enfermedad se caracteriza por trastornos del suefio y por mani- 
festaciones psiquiatricas. Los trastornos del suefio se presentan por accesos de 
suefio diurno y por «trastornos comportamentales de la fase rapida del suefio». 
Se caracterizan por comportamientos de agitacion nocturna, a veces agresivos, 
que expresan suefios intensos desprovistos de atonia muscular habitual en el 
suefio paraddjico, lo que permite a los enfermos realizar una actividad gestual 
que acompajia a sus suefios. El clonacepam tiene una accion favorable, pero sus 
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efectos secundarios sobre la vigilancia diurna pueden ser preocupantes. Las 
manifestaciones psiquiatricas (tabla 16.7) son sobre todo alucinaciones auditi- 
vas, visuales o incluso delirios y, en particular, delirios de identidad: esos tras- 
tornos se agravan por los anticolinérgicos y los agonistas dopaminérgicos. Pue- 
den ser favorablemente influenciados por los anticolinesterasicos. Es necesario 
estar en guardia ante la intolerancia de los pacientes a los neurolépticos que 
provocan picos confusionales, un sindrome maligno de neurolépticos con hi- 
pertermia que puede comprometer el prondstico vital. Incluso los neurolépticos 
atipicos (como la clozapina) conllevan cierto peligro. Los antidepresivos inhi- 
bidores de la recaptacion de la serotonina pueden prescribirse si son necesarios, 
pero a veces pueden ocasionar reacciones adversas. Los signos parkinsonianos 
solo estan ausentes en un caso sobre cuatro. Por otro lado, se trata de un sindro- 
me acinetorigido mas bien bilateral, rara vez con temblor, que responde poco a 
la L-dopa. El sindrome parkinsoniano es frecuentemente coetaneo al proceso 
demencial. Si aparece antes de un afio, no se puede admitir el diagnéstico de de- 
mencia parkinsoniana. Puede observarse una inestabilidad postural, caidas, dis- 
capacidad y, con frecuencia, hipotension ortostatica. 


Tabla 16.7. Criterios diagnosticos de la enfermedad de cuerpos de Lewy 
difusa, probable o posible (de McKeith et a/., Consensus guidelines for the 
clinical and pathological diagnosis of dementia with Lewy bodies (DLB). 
Neurology. 1996; 47: 1.113-1.124). 


Los hechos esenciales requeridos para poder realizar un diagnostico de 
enfermedad de cuerpos de Lewy (MCL) son: 


Un deterioro cognitivo progresivo de una gravedad suficiente como para 
repercutir en la vida social o profesional. 

Trastornos de memoria persistentes o en primer plano pueden estar ausentes en el 
inicio de la enfermedad, pero suelen ser evidentes a lo largo de la evoluci6n. 

Las alteraciones neuropsicoldgicas predominantes son los trastornos de la 
atencion, trastornos que expresan un déficit de los circuitos frontosubcorticales y 
trastornos de las capacidades visoespaciales. 


Entre las manifestaciones siguientes, dos son necesarias para el diagnéstico de 
enfermedad de cuerpos de Lewy probable y solo una es necesaria para el 
diagnostico de demencia de cuerpos de Lewy posible. 


Funciones cognitivas fluctuantes con variaciones pronunciadas de atencion y de la 
vigilancia. 

Alucinaciones visuales recurrentes y elaboradas. 

Sindrome parkinsoniano espontaneo. 


Manifestaciones que contribuyen al diagnostico. 


Caidas repetidas/Sincopes/Pérdidas transitorias de conciencia/Sensibilidad a los 
neurolépticos/Delirio sistematizado/Alucinaciones de otras modalidades 
sensoriales 


EI diagnostico de MCL es menos probable en presencia de: 


Un ictus evidente clinicamente o en neuroimagen. 
Una enfermedad fisica u otra alteracién cerebral suficiente como para explicar el 
cuadro clinico. 
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Esta enfermedad representa del 15 al 20% de los diagnésticos por autopsia 
de sujetos dementes y, por lo tanto, se trata después de la enfermedad de Alz- 
heimer, de la segunda causa de demencia. Aparece selectivamente a partir de 
los 60 afios. Los casos familiares son raros y, al contrario de lo que ocurre en la 
enfermedad de Alzheimer, existe una prevalencia masculina (proporci6n 2/1). 
Desde el punto de vista de la neuroimagen, la atrofia hipocampica es menos 
marcada que en la enfermedad de Alzheimer y la neuroimagen funcional mo- 
nofotdnica (como la HMAPO) muestra un déficit perfusional occipital. 

Esta enfermedad es una sinucleinopatia, como la demencia de la enfermedad 
de Parkinson (v. recuadro 16.1 y tabla 16.8), que constituye uno de los diag- 
nosticos diferenciales. El otro diagndstico diferencial es el de la enfermedad 
de Alzheimer. Si existen frecuentemente lesiones de Alzheimer (sobre todo de 
placas neuriticas) en la enfermedad de cuerpos de Lewy difusa, la densidad 
de los cuerpos de Lewy no se correlaciona con el estadio de Braak y Braak de 
Alzheimer ni con el nimero de placas neuriticas. Ademas, la coexistencia 0 au- 
sencia de lesiones de Alzheimer no modifica claramente la sintomatologia de 
la demencia de cuerpos de Lewy difusa (Gomez-Tortosa, 1999). 

También se sabe que la enfermedad de Alzheimer puede acompafiarse de 
cuerpos de Lewy, sobre todo en las zonas limbica y corticales, pero también en 
el tronco cerebral. Buscando una coherencia con las moléculas proteicas impli- 
cadas y la clinica cognitiva y comportamental (Cummings, 2003), se ha sefiala- 
do que los sintomas psicoticos de la enfermedad de Alzheimer, presentes en 
uno de cada cuatro casos, estaban relacionados con la presencia (tardia) de los 
signos extrapiramidales y, de esta manera, podian reflejar una «sinucleinopa- 
tia» que se sumaria a dos trastornos proteicos graves de la enfermedad de Alz- 
heimer que son las acumulaciones de beta-amiloide y de proteina tau (v. recua- 
dro 16.1). 

Todavia no se sabe como evolucionara la clasificacién nosolégica de patolo- 
gias que aparecen hoy en dia imbricadas, que pasan de las formas puras de en- 
fermedad de cuerpos de Lewy difusa a formas asociadas a lesiones de Alzhei- 
mer, y de las formas puras de la enfermedad de Alzheimer a formas asociadas a 
cuerpos de Lewy. Aparte de la coexistencia de dos enfermedades frecuentes 0 
incluso de su sucesion en el tiempo, que explica la predominancia de uno u otro 
tipo de lesiones, seria mejor conocer los mecanismos de inicio de los trastornos 
de los sistemas proteicos: factores de riesgo comunes 0 semejanza de los meca- 
nismos moleculares que llevan a la agregacion proteica (Pompeu, 2005). El de- 
bate sigue abierto. 


Demencias frontotemporales con sindrome parkinsoniano 
relacionado con el cromosoma 17 


Estas demencias, que no son sinucleinopatias sino tautopatias, se desarrollan 
con las demencias frontotemporales (v. mas adelante). 


Sindrome de la isla de Guam 


Este sindrome se caracteriza por una demencia y un sindrome parkinsoniano 
debido a las degeneraciones neurofibrilares idénticas a las de la enfermedad de 
Alzheimer, localizadas en el hipocampo, la amigdala, el neocortex y también a 
nivel subcortical en la sustancia negra y en la médula espinal, explicando la tri- 
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Tabla 16.8. Elementos diferenciadores entre las demencias 
de las enfermedades de Alzheimer, la de cuerpos de Lewy difusa 
y la de Parkinson 


Es necesario recordar que existen asociaciones lesivas Ilamadas a veces formas de transici6n «en- 
fermedad de Alzheimer-enfermedad de cuerpos de Lewy difusa». Las demencias de la enferme- 
dad de Parkinson pueden ser dificiles de distinguir desde el punto de vista neuropatoldgico de las 
demencias de cuerpos de Lewy difusa, lo que justifica concepciones unicistas contra las que abo- 
gan por el fenotipo clinico particular de la demencia de cuerpos de Lewy difusa. La enfermedad 
de Parkinson se acompajia de una disfuncidén cognitiva frontal que se agrava con el tiempo para 
llegar a veces a la demencia. Algunos han aislado, de la misma manera el MCI (Mild Congitive Im- 
pairment) de la enfermedad de Alzheimer, un estadio de transicién que precede la demencia que 
podria corresponder a los estadios 3 y 4 de Braak (lesién del tronco cerebral y limbico: Kosaka, 


1984; Apaydin, 2005). 


visoespaciales y 
visoconstructivos 


trastorno de las otras 
funciones instrumentales 
(«demencia 
afasoapraxoagnosica») 


Intensas (relacionadas 
con la desaferentacion 
frontosubcortical y con 
lesiones corticales) 


Enfermedad Demencia de cuerpos Demencia 
de Alzheimer de Lewy difusa parkinsoniana 
Ratio: sexo Prevalencia femenina Prevalencia masculina 
(1/2) 
Signos Muy tardios e Muy frecuentes Constantes 
parkinsonianos _| inconstantes' Concomitantes a la Preceden varios afios la 
demencia 0 en el afio demencia y en todo caso, 
anterior a la demencia mas de un afio 
Acinesia-rigidez Frecuente Frecuente 
Bilateral Prevalencia unilateral 
Temblor Raro Frecuente 
Respuesta a la L- Mediocre Presente, pero puede 
dopa debilitarse con la 
evolucién de la demencia2 
Trastornos dela | Precoces Predominan en la Afectan tipicamente a la 
memoria Importantes recuperacion de las recuperacion de las 
Amnesia de informaciones con un informaciones con 
almacenamiento con trastorno dela memoria | preservacion de la 
alteracion dela memoria | inducida menos memoria inducida y del 
inducida e intrusiones importante que el reconocimiento 
recuerdo libre 
Funciones Su trastorno existe pero _| Precozmente alteradas Precozmente alteradas 
ejecutivas no esta en primer lugar e 
inicialmente es leve 
Trastornos En coherencia con el Precoces Presentes y a veces 


considerados como 
evocadores (relacionados 
normalmente con las 
alteraciones 
frontosubcorticales) 


Confusion 
intercurrente 


latrégena o por 
enfermedad intercurrente 


Lo mas frecuente 
espontanea y repetitiva 
haciendo fluctuar el 
estado cognitivo y de 
vigilancia 


latrégena o por 
enfermedad intercurrente 
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Tabla 16.8. Elementos diferenciadores entre las demencias 
de las enfermedades de Alzheimer, la de cuerpos de Lewy difusa 
y la de Parkinson (continuaci6n) 


Enfermedad Demencia de cuerpos Demencia 
de Alzheimer de Lewy difusa parkinsoniana 
Alucinaciones En un caso de cada cuatro | Frecuentes A veces espontaneas 
Tardias' Precoces frecuentemente 


provocadas por el 
tratamiento 
dopaminérgico? 


Trastornos de Sueno fragmentado; Accesos de suefio diurno | Accesos de suefio diurno 
sueno deambulacion erratica Trastornos menos frecuentes, a veces 
nocturna, «inversion» del | comportamentales del potenciado por los 
ritmo nictemeral sueno rapido tratamientos 


dopaminérgicos 

A veces trastornos del 
comportamiento del 
sueno rapido. 


Disautonomia Rara Frecuente Posible 
Electroencefa- Enlentecimiento del ritmo | El EEG es también El enlentecimiento de los 
lograma de fondo anormal pero de manera_| ritmos es tardio: 


Picos de anomalias lentas | menos marcada que en la | enlentecimiento del ritmo 
teta-delta de prevalencia | enfermedad decuerpos _| de fondo y anomalias 


bitemporal con ondas de Lewy difusa4 lentas de prevalencia 

lentas rigidas posterior® 
Neuroimagen Atrofia hipocampica Atrofia hipocampica Atrofia cortical® 
estructural Atrofia corticosubcortical | menos marcada que en la 


enfermedad de Alzheimer 
Atrofia cortical o 
corticosubcortical 


Neuroimagen Hipoperfusion del cortex | Hipoperfusion del cortex | Hipoperfusion 
funcional asociativo posterior asociativo posterior pero | temporoparietooccipital 
bilateral y de los también de los ldbulos como en la enfermedad 
hipocampos occipitales de Alzheimer pero menos 
acentuada’ 


1. Consideradas como las que reflejan una sinucleinopatia asociada (v. recuadro 16.1; Cummings, 
2003). 

2. Este deterioro de la respuesta seguira la progresion lesiva segun los estadios de Braak (v. pags. 
244 y 246; Apaydin, 2005). 

3. Las alucinaciones son frecuentes en la enfermedad de Parkinson (v. cap. 21). Sin embargo, se 
consideran como un factor de riesgo de evolucién demencial y su inicio precoz puede hacer te- 
mer una demencia de cuerpos de Lewy difusa. 

4. Briel et al. EEG findings in dementia with Lewy bodies and Alzheimer’s disease. J Neuro! Neu- 
rosurg Psychiatry 1999; 66: 401-403. 

5. Neufeld et a/. EEG in demented and non-demented parkinsonian patients. Acta Neurol Scand 
1988; 78: 1-5. 

6. Una atrofia puede observarse ya en la enfermedad de Parkinson. 

7. La desaferentacion frontal no tiene traduccién evidente en la neuroimagen funcional de la en- 
fermedad de Parkinson, mientras que se puede objetivar en la paralisis supranuclear progresiva. 
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ple asociacién de esclerosis lateral amiotréfica, sindrome parkinsoniano y de- 
mencia centrada en trastornos de memoria y del comportamiento (apatia, agre- 
sividad). Por lo tanto, no se trata de una demencia subcortical. 


0 Disfuncion cognitiva de las atrofias multisistémicas 


Las atrofias multisistémicas se acompafian de un sindrome parkinsoniano que 
esta en primer plano en la degeneracion estriatonigra, mientras que el sindrome 
cerebeloso esta en primer plano en la atrofia olivopontocerebelosa. Estas afec- 
ciones pueden parar el tipo de degeneracion estriatonigra y confundirse, al me- 
nos al principio, con una enfermedad de Parkinson. Es necesario estar alerta 
ante: la bilateralidad inicial del sindrome parkinsoniano, la rigidez axial, la ines- 
tabilidad postural precoz con caida, la hipofonia, el antecolis, la mediocre res- 
puesta a la L-dopa, el contraste entre las discinesias bajo L-dopa y la pobre me- 
jora de los signos parkinsonianos, la disautonomia y, sobre todo, la hipotension 
ortostatica sin aumento del pulso asimpaticotonico y la incontinencia urinaria. 
Las lesiones (muerte neuronal, inclusiones argirOfilas intraoligodendrocitarias) 
afectan al Jocus niger pero también al striatum, y, por lo tanto, a las neuronas 
postsinapticas, que explican la mediocre accion de la L-dopa; afectan también 
a otras estructuras como el cerebelo, los nucleos pontinos, el /ocus coeruleus, 
el nucleo dorsal del vago o el nucleo de Onuf (donde las motoneuronas que 
controlan los esfinteres se retnen en la médula sacra). Desde el punto de vista 
neuropsicoldgico, las atrofias multisistémicas, y en particular las de degenera- 
cidn estriatonigra, se acompafian de alteraciones de las funciones ejecutivas a 
veces consideradas mas graves que las de la enfermedad de Parkinson. La com- 
paracion de los resultados en los tests que evaluan la flexibilidad espontanea 
(fluencia verbal, Trail Making) y la flexibilidad reactiva (Wisconsin, Stroop) 
han mostrado contradicciones. Por ello, no es posible hacer un diagnostico di- 
ferencial con la enfermedad de Parkinson solo a través de un anilisis del sin- 
drome disejecutivo. Pero no hay trastornos en otras funciones (incluso si las 
alteraciones visoespaciales se han podido constatar). Sobre todo no existe dete- 
rioro global de la eficiencia cognitiva ni de evolucién demencial. Los trastor- 
nos del suefio se caracterizan por una fragmentacion del mismo (menos fre- 
cuente que en la enfermedad de Parkinson), alteraciones comportamentales del 
suefio rapido (mas frecuentes que en la enfermedad de Parkinson) y estridor 
nocturno. 


© Pardlisis supranuclear progresiva (PSP) 


También recibe el nombre de enfermedad de Steele-Richardson-Oslewski, que 
aparece entre las décadas de 1940 y 1970, y se manifiesta por un sindrome par- 
kinsoniano de predominancia axial, con tendencia a la retrocolis, inestabilidad 
postural en retropulsion responsable de caidas, oftalmoplejia supranuclear que 
se expresa al principio por una paralisis de la verticalidad de la mirada preser- 
vando normalmente los movimientos automaticos y que se evidencia a través 
de la movilizacion pasiva de la cara (maniobra de los ojos de mufieca). Cierta 
hipertonia de la cara le confiere un aspecto de «ojos abiertos como platos». Un 
sindrome seudobulbar provoca una disartria y trastornos de la deglucion. De 
entrada, las manifestaciones clinicas comportan alteraciones cognitivas y com- 
portamentales. 
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Esta enfermedad es una 4-R tautopatia (v. recuadro 16.1) como la degenera- 
cién corticobasal, lo que explica las imbricaciones nosoldgicas entre las dos 
afecciones. Las lesiones histol6gicas expresan la acumulacion de proteina tau 
en las neuronas en forma de degeneraci6n neurofibrilar, pero también en los 
oligodendrocitos en forma de cuerpos «enrollados» (coiled bodies) y en los as- 
trositos («en matas de hierbas»») (tuff-shaped). Se localizan en estructuras sub- 
corticales (nucleos pontinos, /ocus niger, nucleo subtalamico, palido, striatum, 
nucleo dentado del cerebelo, nicleos oculomotores). También existen lesiones 
corticales (Verny, 1999), en particular en los cortex premotor (area 6), motor 
(area 4), pero también cingular (area 23), prefrontal (area 9) y temporal (area 
22): por lo tanto, su topografia no es la de la enfermedad de Alzheimer que 
afecta selectivamente a las areas asociativas posteriores y al hipocampo. No 
obstante, también se ha observado la lesion del giro angular. 

Desde el punto de vista neuropsicoldgico, la paralisis supranuclear progresi- 
va se ha considerado como el modelo de las demencias subcorticofrontales con 
un enlentecimientio ideomotor, trastornosos disejecutivos caracterizados por 
la intensidad de conductas perseverativas (fluencia verbal, Wisconsin, Trail 
Making, secuencias motoras de Luria, resolucién de problemas, Stroop). Los 
trastornos de la memoria afectan a la memoria procedimental, la de trabajo, y la 
memoria anterdgrada afecta a la recuperacion de los recuerdos: el déficit del 
recuerdo de informaciones es normal con ayudas. El cuadro clinico es compa- 
rable al observado en la enfermedad de Parkinson, pero es mas grave y la pun- 
tuacion en la escala de Mattis es mas importante. También existen trastornos 
comportamentales graves que muestran que la desmodulacion subcorticofron- 
tal afecta al bucle corticocingular anterior y al subcorticofrontoorbital. Asi, la 
apatia (v. cap. 13, pag. 155 y cap. 19) suele ser grave y mas frecuente que la de- 
presion (contrariamente a la enfermedad de Parkinson). Existe una dependen- 
cia al contexto con imitacion de gestos, comportamiento de utilizacion (v. cap. 
13) y un déficit de inhibicién de programas motores automaticos como lo 
muestra el signo del aplauso: pedir al enfermo que dé tres palmadas, y éste con- 
tinuia repitiendo esta actividad, imitando asi un aplauso (Dubois). También se 
pueden observar comportamientos de desinhibicion (agresividad o bulimia), 
asi como manifestaciones compulsivas o rituales. Incluso bajo tratamiento do- 
paminérgico, a veces prescrito a titulo sintomatico, las manifestaciones psicoti- 
cas no son habituales. La agravacion de esos trastornos y su adicion pueden Ile- 
var a una demencia. 

La neuroimagen estructural (RM) muestra una atrofia del mesencéfalo, y la 
neuroimagen funcional una hipoperfusion frontal que reflejaria una desaferen- 
tacion subcorticofrontal. 

Sin embargo, todavia no es facil la interpretacion de los trastornos. Se puede 
observar un cuadro de afasia dinamica de Luria que se puede explicar por una o 
varias lesiones del sistema de control de la iniciacién de elocucion (v. cap. 2, 
pags. 44 y 46). La paralisis supranuclear progresiva puede imponerse a una de- 
generacion corticobasal cuando se observa una distonia progresiva unilateral 
con levitacion del miembro superior; ademas, se pueden observar apraxias me- 
locinéticas, ideomotoras sin déficit de la comprensién de las pantomimas o 
apraxias bucofaciales. Las apraxias ideomotoras de la pardlisis supranuclear 
progresiva predominarian en los gestos transitivos. Es dificil considerar unas 
apraxias determinadas como la unica consecuencia de la lesidn subcortical 
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(Zadikoff, 2005). La pardlisis supranuclear progresiva puede presentarse tam- 
bién como una afasia progresiva (Mochizuki). Puede distinguirse histoldgica- 
mente la pardlisis supranuclear progresiva de la DCB, incluso si estas afeccio- 
nes pudieran considerarse como pertenecientes a un mismo grupo donde 
pueden existir aspectos nosolégicos comunes (v. recuadro 16.1). 


O Enfermedad de Huntington 


Esta enfermedad neurodegenerativa se transmite de manera autosOmica domi- 
nante y esta causada por la repeticion anormal de un triplete de nucledtidos que 
codifica la glutamina: el gen mutado se sitta en el brazo corto del cromosoma 
4, que induce la produccion de una proteina mutada, la huntingtina, encontrada 
en el nucleo de las neuronas a nivel de las poblaciones celulares alteradas: se 
trata de una proteinopatia que pertenece al grupo de las poliglutaminopatias (v. 
recuadro 16.1). Es una enfermedad rara con una prevalencia entre el 10 y el 
20/1.000.000, teniendo un pico de frecuencia entre la tercera y cuarta decenas, 
aunque existen formas mas precoces, juveniles y formas tardias. Las lesiones 
(gliosis y muerte neuronal) afectan al putamen, pero también al nucleo cauda- 
do, al globo palido, al talamo, al cerebelo y al cortex frontal. 

La enfermedad se caracteriza por movimientos coreicos de instauraci6n in- 
sidiosa, acompafiados de trastornos cognitivos y comportamentales que pue- 
den predecirlos. Todos los sintomas se agravan progresivamente, Ilegando en 
algunos afios, y de manera atin mas rapida si la enfermedad ha comenzado mas 
joven, a una incapacidad grave asociada a demencia, movimientos anormales, 
disartria, ataxia, trastornos esfinterianos que llevan generalmente a la institu- 
cionalizacion del paciente. 

Los trastornos del comportamiento estan desde el inicio en un primer plano, 
revelando la misma enfermedad: se trata inicialmente de una ansiedad y de mo- 
dificaciones de la personalidad con impulsividad, manifestaciones compulsi- 
vas, desinterés y cierta negligencia fisica. Luego pueden acompafiarse 0 aso- 
ciarse con trastornos del humor 0 psicéticos, mientras que los ultimos estadios 
se caracterizan por una demencia con fondo apatico: 


— Los trastornos del humor pueden representar estados depresivos (alrede- 
dor de un tercio de los casos) con un alto riesgo de autdlisis, o estados mania- 
cos con euforia, ideas de grandiosidad y reducci6n del suefio (1 caso entre 10) 0 
estado bipolares. 

— Los trastornos psicoticos (1 caso entre 10, aproximadamente) se caracteri- 
zan por delirios paranoides de tipo esquizofrénico y alucinaciones. 

— Los trastornos obsesivos compulsivos son menos frecuentes. 

—Los trastornos del control de pulsiones son frecuentes en particular. Se 
manifiestan por una irritabilidad, agresividad, crisis de cdlera y violencia que 
pueden llegar hasta un trastorno explosivo intermitente (v. cap. 17). 

— La apatia tiende a agravarse durante la evolucién. 


Los trastornos cognitivos son precoces y constantes, integrandose en un cua- 
dro de disfuncion subcorticalfrontal: 


—El] sindrome disejecutivo, caracterizado por un enlentecimiento ideomo- 
tor, se manifiesta por una reduccion de la fluidez, alteraciones de la planifica- 
cion (Torre de Londres), déficit de la flexibilidad mental, que en el test de Wis- 
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consin se revela por un fallo de inhibicién que suscita respuestas perseverati- 
vas. Tales alteraciones se pueden observar en pacientes portadores de la muta- 
cién que no manifiestan todavia movimientos anormales. Se asocian trastornos 
visoconstructivos y visoespaciales. 

— Los trastornos de la atencion afectan a la atenciOn sostenida y a la dividida. 

— Los trastornos de la memoria afectan al aprendizaje procedimental de ha- 
bilidades motoras y a la memoria de trabajo. Las alteraciones de la memoria 
declarativa predominan en la recuperacién de informaciones, con una mejora 
de las puntuaciones en el reconocimiento y en el recuerdo inducido. 

— El lenguaje oral llama la atencion por la fluidez reducida y las perservera- 
ciones, ademas de una falta de vocablo, reduccion del lenguaje y de su inicia- 
cion con frases cortas y una comprension normal. La escritura es anormal, con 
grandes letras, omisiones y perseveraciones. 


Estos trastornos evolucionan hacia un cuadro demencial subcortical grave 
con caquexia, que impone una asistencia permanente de una tercera persona 
debido a los trastornos motores, la apatia con inercia y los trastornos de la de- 
glucion. 

Otras afecciones del sistema extrapiramidal pueden acompafiarse también 
de disfunciones cognitivas, como la enfermedad de Wilson o la degeneracion 
hepatolenticular, que es una afeccién autosOmica recesiva que provoca una te- 
saurismosis cuiprica relacionada con un déficit de la sintesis de la ceruloplasmi- 
na que asegura el transporte del cobre. La disfunion cognitiva de tipo fronto- 
subcortical puede llevar a un sindrome demencial, pero esta enfermedad se 
singulariza por la frecuencia de manifestaciones psiquiatricas; trastornos de 
control de pulsiones o sindromes psicoticos. El sindrome de Fahr, en su varie- 
dad idiopatica (sin hipocalcemia, v. anteriormente, Encefalopatias metabéli- 
cas y endocrinas, pag. 225), asocia a las calcificaciones de los ganglios basales 
un sindrome parkinsoniano, una disfuncidn cognitiva y manifestaciones psi- 
quiatricas: depresion, sindromes psicéticos y trastornos obsesivocompulsivos. 


Demencias frontotemporales 


Las demencias frontotemporales representan la tercera causa de demencia de- 
generativa, después de la enfermedad de Alzheimer y la enfermedad de cuer- 
pos de Lewy difusa, asi como la segunda causa de demencias presentadas antes 
de los 65 afios. Si la enfermedad de Pick sdlo representa alrededor del 20% de 
las demencias frontotemporales, su descripcion esta en el origen de la indivi- 
dualizacion progresiva de este grupo de demencias. Entre 1892 y 1904, Arnold 
Pick describid seis casos de atrofia frontal y temporal respetando la T1 en su 
parte posterior. Pero fue Alois Alzheimer quien insistié en la ausencia de pla- 
cas neuriticas y de degeneracion neurofibrilar y quien describid la presencia de 
células abalonadas y, a veces, inclusiones intraneuronales argentofilas. Y en 
1926 Onari y Spatz acufiaron el término enfermedad de Pick por |a topografia 
particular de su atrofia. A continuacion se sucedié un periodo confuso en el que 
se describié esta demencia como una afasoapraxoagnosica. Alteraciones como 
las iteraciones verbales, las estereotipias, el mutismo y el apragmatismo pudie- 
ron conducir a errores semioldgicos. Asi, con la ayuda de Delay, Brion y Es- 
courolle, la enfermedad de Pick encontré entre 1955 y 1962 su individualiza- 
cién y su distincidén clara con respecto a la enfermedad de Alzheimer. Dicha 
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distincién reposa en la clinica, en la topografia de la atrofia. Y también en el 
cuadro histolégico que asocia rarefaccion neuronal, espongiosis, gliosis astro- 
citaria, células en citoplasma abalonadas (decoloradas, en el nucleo descentra- 
do) e inclusiones abalonadas intracitoplasmaticas argentdfilas: los cuerpos de 
Pick. Pero estos autores notaron que la forma abalonada neuronal sdlo estaba 
presente en dos tercios de los casos y que los cuerpos de Pick no lo estaban mas 
que en un cuarto de los casos. Mas tarde, en la década de 1980, los equipos de 
Lund y de Manchester volvieron a insistir en su existencia, con respecto a la 
enfermedad de Pick y las demencias frontales sin signos histolégicos especifi- 
cos (sin células abalonadas, sin cuerpos de Pick) y dieron importancia al con- 
cepto de «degeneracién del ldbulo frontal de tipo no Alzheimer. En 1994, los 
mismos equipos publicaron un consenso sobre las demencias degenerativas 
frontotemporales concebidas como un grupo histol6gicamente dispar, pero que 
se parecian en su topografia frontotemporal de la atrofia. En este grupo se de- 
berian incluir las demencias frontotemporales asociadas a una esclerosis lateral 
amiotrofica y a un sindrome parkinsoniano, mientras que se especificaban las 
que relevaban una agregacion de proteinas tau. Por otro lado, el estudio de las 
modificaciones isoformes de la proteina y de su reparticién ha permitido com- 
prender mejor las relaciones que unen las demencias frontotemporales con las 
tauopatias y otras enfermedades como la PSP y la DCB. 


0 Definicion y clasificacion 


Bajo la denominacién de demencias frontotemporales se reagrupan un conjun- 
to de afecciones de histologia y genética variadas, pero unidas por su presenta- 
cion clinica y la topografia frontal y temporal anterior de la atrofia. De hecho, 
desde el punto de vista anatémico, la atrofia predomina en la F1, F2, la region 
frontoorbital con respecto a las regiones central y precentral, asi como en el 
polo temporal, en particular en las ultimas circunvoluciones temporales, respe- 
tando siempre los dos tercios posteriores de la T1; la atrofia puede extenderse 
al parietal. La atrofia también afecta a los nucleos grises y, de manera mas se- 
lectiva, a la cabeza del nucleo caudado (ausente en las formas temporales pu- 
ras). La sustancia blanca esta deteriorada en las zonas subyacentes a la atrofia, 
en particular a nivel de los haces fronto y temporopontinos con gliosis y des- 
mielinizacion. Desde el punto de vista anatomoclinico, se han aislado dos va- 
riantes de demencias frontotemporales: la variante frontal (vf-DFT) y la va- 
riante temporal (tv-DFT) que afecta al cortex temporal anterior, la amigdala, la 
insula anterior, la parte posterior del cértex frontoorbital y los giros temporo- 
occipitales. 
Entre las demencias frontotemporales se pueden distinguir: 


—Las demencias frontotemporales con inclusiones de «tau»: la enfermedad 
de Pick (recuadro 16.2), esporadica, cuyo «marcador» esta representado por 
los cuerpos de Pick formados por agregantes de proteina tau (3R 0 4R tauopa- 
tias); desde un punto de vista molecular se incluye en este grupo la degenera- 
cidn corticobasa en la que la proteina tau se acumula bajo la forma de degene- 
racion neurofibrilar y de «placas» astrocitarias (4R-tauopatia) y la pardalisis 
supranuclear progresiva (4-R tauopatia, v. anteriormente). 

—Las demencias frontotemporales sin signos histolégicos distintos (recua- 
dro 16.2): algunas (jun pequefio numero?) podrian revelar una disminucion de 
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Recuadro 16.2. 


Enfermedad de Pick y «demencias frontotemporales 
sin signos histoldgicos distintivos» 


Controversias neurobioldgicas 


Una enfermedad de Pick o una «demencia frontotemporal sin signos histo- 
Idgicos distintivos», debe asociar una atrofia lobar, una pérdida neuronal y 
un signo negativo: la exclusién de una enfermedad de Alzheimer por la au- 
sencia o existencia de muy pocas placas seniles y de degeneracion neurofi- 
brilar. Las demencias frontales son, ante todo, demencias «no Alzheimer». 
Pero el diagnostico neuropatoldgico diferencial entre la enfermedad de 
Pick y la demencia frontotemporal sin signos histoldgicos distintivos es 
controvertido. Si la presencia de cuerpos de Pick hace que el diagnostico 
sea incontestable, gse debe admitir el diagndstico de enfermedad de Pick 
en caso de neuronas hinchadas, pero sin cuerpos de Pick? ¢Y qué decir en 
los casos en que no existan ni cuerpos de Pick ni células abalonadas y cro- 
matoliticas, sino sdlo una espongiosis y una gliosis astrocitaria acompanan- 
do la pérdida neuronal, denominador comun de las enfermedades neuro- 
degenerativas? En definitiva, gse puede hablar de enfermedad de Pick sin 
cuerpos de Pick incluso sin células abalonadas desde el momento en que 
aparecen una atrofia lobar, una gliosis astrocitaria, una esponiosis laminar 
que afecta a las capas superficiales del cortex o una pérdida neuronal sin 
signos histoldgicos de enfermedad de Alzheimer? La deteccion de los cuer- 
pos de Pick por métodos de impregnacion argéntica (Bielchowsky) puede 
revelarse como falsamente negativa (Dickson, 1996), mientras que las in- 
clusiones pueden observarse utilizando anticuerpos de antitau y antiubi- 
quitina. Asi, la frecuencia de la enfermedad podria ser subestimada. Pero, 
a la espera de progresos en los analisis inmunohistoquimicos de la proteina 
tau de los cuerpos de Pick, para afirmar la enfermedad, deberia considerar- 
se que, a pesar de su rigidez, es mejor conservar el criterio de la presencia 
de cuerpos de Pick. Por otro lado, se sabe que es necesario buscarlos en el 
giro dentado del hipocampo, donde su presencia es constante (Hauw). 

Si bien la neuropsicologia no puede permanecer indiferente ante estos 
debates, no esta en condiciones de aportar una contribucion a la distinci6n 
de estos dos grupos. No obstante, debe permanecer atenta, puesto que si 
la neurobiologia aporta argumentos decisivos para aislar enfermedades 
especificas, la neuropsicologia debera buscar si ese grupo comporta especi- 
ficidades en su disfuncion cognitiva, emocional y comportamental. 


la proteina tau cortical (puede que por anomalias de la establidad del mensaje- 
ro ARN: «tauless tauopathies»). 

—Las demencias frontotemporales con inclusiones ubiquitina-positivas: de- 
mencia-esclerosis lateral amiotrofica. 

—La demencia con «inclusiones neuronales filamentosas» (NIFID: neuro- 
nal intermediate filaments inclusins disease); dichas inclusiones son immuno- 
rreactivas a la interneuxina; aparecen de manera esporadica en sujetos jovenes 
(edad media de 40 afios), normalmente acompafiadas de signos extrapiramida- 
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les, de una hiperreflexia, paralisis supranuclear de la motilidad ocular; se trata- 
ria de una nueva «proteinopatia» (Dekosky). 


0 Epidemiologia 


Todavia es imprecisa, con variaciones segun los estudios. Las demencias fron- 
totemporales podrian representar entre el 8 y el 10% de las demencias, lo que 
dejaria a la enfermedad de Pick una prevalencia del 2,5% de las demencias, es 
decir, una demencia frontotemporal por cada cinco enfermos de Alzheimer. 

Sobre todo, se trata de una enfermedad presenil. Se considera en numerosos 
estudios que la edad media de aparicion es inferior a los 60 afios, con extremos 
que van desde los 35 a los 75 afios, y es necesario considerar la exclusion del 
diagndstico después de los 80 afios. Asi, comparando diferentes estudios, es 
significativo sefialar que la prevalencia se estima a 15/100.000 entre los 45 y 
64 afios y disminuye por debajo de 4 en el periodo de edad entre los 70 y los 79 
afios. Dichos datos muestran que su historia natural no es la de la enfermedad 
de Alzheimer. Ademas, se considera que las demencias frontotemporales ten- 
drian una ligera prevalencia masculina o que ambos sexos estarian representa- 
dos por igual. Una historia familiar se encuentra en el 25 y el 40% de los casos: 
una transmisiOn autosOmica dominante se encuentra con bastante frecuencia. 
Una mutacion del gen de la proteina tau se encuentra en el 10 y el 20% alrede- 
dor de las demencias frontotemporales y en casi la mitad de las formas familia- 
res. 


OO Clinica 


Fundamentandose en los criterios de Lund y Manchester (Neary, 1994, 1998), 
la degeneracion lobar frontotemporal tiene tres presentaciones clinicas: la de- 
mencia frontotemporal (o variante frontal: vf-DFT), la afasia progresiva «no 
fluente» y la demencia semantica (variante temporal: vt-DFT). 


¢ Demencia frontotemporal, variante frontal 
Los trastornos del comportamiento, aspecto central del cuadro clinico 


La atrofia afecta al lobulo frontal y a la parte anterior de los lobulos temporales. 
Contrariamente a la enfermedad de Alzheimer, que es inicialmente una demen- 
cia amnésica, la demencia frontal es ante todo una demencia discomportamen- 
tal, dejando en un segundo plano los trastornos de la memoria. La enfermedad 
debuta insidiosamente por una alteracidn precoz del comportamiento social 
(que va desde la pérdida de las convenciones sociales a los actos delictivos), de 
la conducta personal (euforia, desinhibicién) y por una debilidad emocional, 
todo en un contexto anosogndsico, de inquietud por parte de la familia, que 
contrasta con la despreocupacion del paciente. La confusion con una enferme- 
dad psiquiatrica es frecuente (depresion, estado maniaco). Algunos pacientes 
expresan preocupaciones de tipo hipocondriaco. La escala de discomporta- 
miento frontal de Leber y Pasquier puede ayudar por su sensibilidad y su espe- 
cificidad a su diagndstico en un estadio precoz (MMS > 18) (tabla 16.9). El in- 
ventario comportamental frontal de Kertesz, Davidson y Fox también sugiere 
una demencia frontotemporal para una puntuacion superior a 30. Con relacion 
a ello, es curioso constatar lo aproximativo de los criterios diagnésticos de las 
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Tabla 16.9. Escala de alteraciones del comportamiento frontales 
(Leber, Pasquier, Souliez y Petit, 1998) 
Puntuacion: 1 punto por grupo si al menos uno de los sintomas de cada grupo esta presente. Pun- 


tuacién maxima: 4 puntos. Una puntuacién de 3 o 4 puntos esta a favor de una demencia fronto- 
temporal si el MMS es superior a 18. 


1. Trastornos del control de si mismo. Aparicién de al menos uno de los siguientes 
signos: 

a) Hiperfagia. 

b) Conductas alcohdlicas. 

c) Desinhibicion verbal. 

d) Desinhibicién comportamental. 

e) Irritabilidad, cdleras. 

f) Trastornos del control de las emociones: lloros 0 risas. 

g) Inestabilidad psicomotora. 


2. Negligencia fisica. En relacidn con los habitos anteriores, al menos en uno de los 
siguientes aspectos: 

a) Higiene corporal. 

b) Ropa (armonia, limpieza, indiferencia a tareas). 

c) Cabello (corte, limpieza). 


3. Trastornos del estado de animo 
a) Tristeza aparente. 

b) Indiferencia afectiva. 

c) Hiperemotividad. 

d) Exaltacion. 

e) Desinterés social. 


4. Manifestaciones de una disminucion de interés 
a) Adormecimiento diurno. 

b) Apatia. 

c) Desinterés social. 


demencias (tabla 16.10), puesto que el trastorno de memoria, considerado 
como central en el diagnostico de un sindrome demencial, es aqui un sintoma 
accesorio, mientras que la repercusion en la vida personal y social es muy pre- 
coz; ademas, después del DSM-IV, el trastorno de personalidad ha sido supri- 
mido de los criterios diagndsticos de demencia. En definitiva, el MMS es una 
herramienta de muy poco valor, incluso para apreciar la gravedad de una de- 
mencia frontal, cuya sintomatologia se centra en los trastornos comportamen- 
tales. 
En funcion de las reagrupaciones de sintomas, se han podido aislar: 


— Las formas «desinhibidas» con puerilismo, euforia, elacién seudomaniaca 
(pero tipicamente sin trastornos del suefio) y comportamientos antisociales por 
lesion frontoorbital (Snowden ef al., 1996). 

—Las variantes «apaticas» reagrupan aquellas formas en que la apatia es 
profunda, sin duda a resultas de una lesion cingular, y otras en que el enlenteci- 
miento, la inercia y la presentaciOn depresiva indican una lesion del cortex dor- 
solateral; estas ultimas ocasionaran un sindrome disejecutivo y trastornos del 
lenguaje en caso de lesion preferencial del hemisferio dominante; habitual- 
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Tabla 16.10. Criterios diagnosticos de las demencias frontotemporales 
(The Lund and Manchester groups. J Neuro! Neurosurg Psychiatry 
1994; 57: 416-418) 


Trastornos del comportamiento 


Inicio insidioso y evolucion progresiva 

Negligencia precoz de los cuidados corporales 

Pérdida precoz de las convenciones sociales 

Desinhibicion (euforia, hipersexualidad, violencia, deambulaciones) 
Rigidez mental 

Hiperoralidad 

Estererotipias y perseveraciones (vagabundeo, tics, conductas rituales) 
Comportamiento de utilizacio6n 

Distractibilidad, impulsividad 

Anosognosia precoz 


Preservacion de la orientacion espacial y de las praxias 


Trastornos del lenguaje 


Reduccion del volumen verbal 
Estereotipias 

Ecolalia y perseveraciones 
Mutismo tardio 


Trastornos afectivos 


Depresion y ansiedad, sentimentalidad excesiva, ideas fijas, ideas suicidarias, ideas 
falsas, precoces y efimeras 

Indiferencia emotiva, falta de empatia 

Apatia 

Amimia 


A favor del diagnostico 


Inicio antes de los 65 afos 

Antecedentes familiares 

Enfermedad de la motoneurona (pardlisis labioglosofaringea, pardalisis con 
amiotrofia y fascilulaciones) 


mente el paciente no declara tristeza, taedium vitae ni sentimiento de indig- 
nacion. 

— Las variantes «estereotipicas» con conductas repetitivas incluso ritualiza- 
das evocan TOC desprovistos de la tensidn ansiosa generada por la necesidad 
compulsiva como por la relajacién después de su realizacion; también se en- 
cuentran coleccionismo y deambulaciones repetitivas; estas formas revelan 
una lesion de los nucleos grises y, en particular, del striatum (sin ocultar la im- 
plicacion del cértex orbitofrontal y temporal). 

— Las formas alucinatorias son raras y se observan sobre todo con lesion de 
la motoneurona (Nitrini e¢ a/., 1998). 


Dichos reagrupamientos sindrémicos no pueden ofrecer una lista exhaustiva 
de los trastornos provocados por las demencias frontales. Las variantes fronta- 
les y temporales tienen trastornos de la cognicién social que ayudan a discernir 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de lasdemencias 259 


mejor la manera en que los comportamientos humanos se adaptan en las rela- 
ciones con otros que son caracteristicos de la condicién humana (recuadro 
16.3). 

El diagnéstico y el analisis de una enfermedad con demencia frontal deben 
centrarse principalmente en un interrogatorio cuidadoso del enfermo y de su 
entorno mas proximo. Ello es una condicién esencial para la recogida e inter- 
pretacion de los trastornos comportamentales. Puede ayudar el uso de «esca- 
las», normalmente cuestionarios, pero no es seguro que cubran el conjunto de 
todo posible trastorno. Puede utilizarse el inventario neuropsiquiatrico de 
Cummings, pero no comporta la deteccién de comportamientos compulsivos 0 
ritualizados. Lo mismo sucede con el inventario comportamental frontal de 
Kertesz. La escala de Lebert y Pasquier presenta un amplio repertorio de sinto- 
mas cuya lectura guia el interrogatorio. El cuestionario de Bozeat explora con 
39 preguntas los siguientes aspectos: depresion, elacion, irritabilidad, ansie- 
dad, agresividad, distractibilidad, funcionamiento ejecutivo, toma de riesgos, 
empatia, apatia, comportamientos estereotipados o ritualizados, comporta- 
miento motor aberrante, desinhibicion, retraimiento social, alucinaciones, deli- 
rio, modificaciones de las preferencias alimentarias, cuidado personal y suefio. 

Estos trastornos comportamentales (recuadro 16.4) se acompafian de trastor- 
nos neuropsicoldgicos. 


Recuadro 16.3 


Trastornos de la cognici6n social y demencias 
frontotemporales 


La cognicion social, es decir, la aptitud para adaptar el comportamiento al 
contexto familiar y social, esta alterada selectivamente en las demencias 
frontotemporales (v. cap. 18). Aunque se puedan encontrar diferencias en- 
tre las dos variantes, frontal y temporal, separar las demencias frontotem- 
porales seria artificial. De hecho, el inventario de trastornos de la cogni- 
cidn social se acaba de proponer. La distincidn entre las dos variantes no 
siempre es evidente cuando no hay un trastorno afasico o semantico, es de- 
cir, cuando la atrofia predomina a la derecha (en el diestro). Los procesos 
atroficos no tienen el rigor topografico de otros procesos lesivos. En defini- 
tiva, en las variantes frontales, la amigdala y la corteza temporal anterior 
no estan preservadas, mientras que en las variantes temporales, la corteza 
frontoorbital ventromedial esta lesionada (Rosen). 

Las demencias frontotemporales afectan al sistema limbico rostral que 
interviene en la evaluacién motivacional y emocional de los estimulos in- 
ternos y externos y permite la adaptacion de las tomas de decision y de los 
comportamientos (v. pags. 4 a 6). Dichas estructuras son el giro cingular an- 
terior, la insula anterior, la corteza prefrontal ventromedial, el striatum 
ventral (v. pag. 292) y la amigdala (Boccardi). Esas mismas estructuras estan 
implicadas en el reconocimiento de las emociones de caras y, en particular, 
de las emociones «negativas» (cdlera, tristeza, miedo, asco), cuyo feedback 
desempena un papel importante en la adaptacion del comportamiento en 
relacion con el otro (amigdala, insula, cortex frontoorbital). Asi, las demen- 
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cias frontotemporales pueden alterar el reconocimiento de las emociones 
negativas (Fernandez-Duque) y el trastorno ha podido aparecer correlacio- 
nado con la atrofia frontoorbital y amigdaliana derechas (Rosen). Se sabe 
que la apatia comporta tipicamente un embotamiento emocional y con- 
cierne a las variantes frontales y esencialmente a la lesion cingular. La des- 
aparicion del «sentido del peligro» y de la expresion del miedo (p. ej., en 
relacién con vehiculos que atraviesan una calle) puede relevar una lesion 
amigdaliana 0 una demencia semantica, un no reconocimiento de los atri- 
butos semanticos relacionados con situacion de peligro. 

El retraimiento social se observa mas bien en la variante frontal, mien- 
tras que, sobre todo en la demencia semantica, es donde se observa una 
busqueda de contacto social sin alteracién de la dominancia social. 

Las demencias frontotemporales alteran la empatia en sus componentes 
emocional y cognitivo; la empatia cognitiva apareceria mas alterada en las 
variantes temporales, mientras que las dos componentes de la empatia es- 
tarian alteradas en las variantes frontales. Los tests que exploran la «teoria 
de la mente» estan alterados en las demencias frontotemporales, sobre 
todo en las variantes frontales (v. cap. 18), lo que permite subrayar que la 
corteza frontoorbital ventromedial desempefa un papel critico en la pues- 
ta en marcha de esta competencia. Con tests que exploran las tomas de de- 
cision en funcion de riesgos, se ha podido buscar y observar que los enfer- 
mos tenian tiempos de deliberacién mas largos y privilegiaban las 
conductas de riesgo (Arman et al., 1999), lo que evoca comportamientos 
descritos por Damasio relacionados con una alteracion de los marcadores 
somaticos (v. cap. 13). 


Recuadro 16.4 


Trastornos comportamentales que pueden ayudar a 
distinguir una demencia frontotemporal de una 
enfermedad de Alzheimer 


La enfermedad de Alzheimer y las demencias frontotemporales pueden 
comportar trastornos de comportamiento. Las manifestaciones mas fre- 
cuentes en las demencias frontotemporales son las siguientes: 


— Comportamientos estereotipados mentales, verbales y motores, que a 
veces toman un cariz de ritual. 

— Cambio de personalidad (apatia, pérdida de las convenciones sociales, 
desinhibicién, falta de higiene personal); mas generalmente, trastornos 
del control de si mismo, negligencia fisica, manifestacion de una disminu- 
cidn de interés en la escala de Lebeet y Pasquie, y rigidez mental; no obs- 
tante, la apatia se considera a veces frecuente en ambas enfermedades, si 
bien generalmente los estudios han relevado la predominancia de la desin- 
hibicién en las demencias frontotemporales. 

— Deambulacion no erratica; la deambulacion erratica corresponde mas 
bien ala enfermedad de Alzheimer. 
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- Hiperfagia: la apetencia por cosas azucaradas se ha sefialado a veces 
como sugestiva de enfermedad de Alzheimer, y otras como mas frecuente 
en las demencias frontotemporales. 

— Pérdida de convenciones sociales, en particular la desinhibicion (v. an- 
teriormente), pero también el retraimiento social, la reduccién de la con- 
versaciones y la pérdida de interés por la familia. 

— Mutismo. 


Los trastornos del estado de animo se encuentran en las demencias fron- 
totemporales y en la enfermedad de Alzheimer; la preponderenacia de 
una u otra es aun contradictoria. 


Nota. El sindrome disejecutivo es aun mas marcado cuando las dos enfer- 
medades evolucionan, pero no permite discriminarlas. 


La enfermedad de Alzheimer puede manifestarse excepcionalmente 
(¢5% de los casos?), incluso de forma bastante precoz, por trastornos fron- 
tales comportamentales y cognitivos. Estos ultimos no son aislados, se 
acompanian de otras manifestaciones neuropsicoldgicas de la enfermedad 
y, en particular, de trastornos de la memoria y de alteraciones visoespacia- 
les Johnson). Un cuadro clinico de demencia frontotemporal familiar se ha 
podido asociar a una mutacion del gen de la presenilina en el cromosoma 1 
y corresponde histolégicamente a una enfermedad de Alzheimer: sin em- 
bargo, los trastornos del comportamiento graves se acompanian de trastor- 
nos mnésicos (Queralt). 


Trastornos del lenguaje 


Realmente no hay alteraciones fonoldgicas, semanticas ni sintacticas tal como 
se observan en la enfermedad de Alzheimer. Sin embargo, los trastornos obser- 
vados tienen un caracter multifactorial. Muchos de ellos nos llevan a la altera- 
cidn de la funcién pragmatica del lenguaje, es decir, del lenguaje como instru- 
mento de relacion social (v. pag. 21). 

Asi, la desinhibicion puede expresarse también por la inflacion del volumen 
verbal, frecuentemente Ileno de estereotipias. La dependencia al contexto pue- 
de expresarse por ecolalia, ecopaligrafia, pero también por una «lexomania»: 
el enfermo lee cualquier texto que caiga en sus manos. Junto a las estereotipias 
se observan iteraciones con palilalia y logoclonias (incluso aunque estas ulti- 
mas podian haberse considerado como especificas de la enfermedad de Alzhei- 
mer). Las repeticiones estereotipadas de palabras y segmentos de frases pueden 
dar la sensacion de una jerga. La reduccion progresiva del lenguaje es una afa- 
sia dinamica en el sentido de Luria, en la que la repeticion esta preservada: es- 
tara preservada durante mucho tiempo, al menos para las palabras y las frases 
simples. La falta de vocablo realiza una afasia amnésica de Pitres sin parafa- 
sias, sin denominacion por el uso sin intoxicacion por la palabra. Las palabras 
adecuadas tienden a reemplazarse por palabras «generales» como «cosa» 0 
«maquina»; la respuesta correcta puede obtenerse a veces después de repeti- 
cion incitativa de la demanda. 

Aunque pocos estudios se han interesado en los déficits de la comprension 0 
en las anomias categoriales, se sabe el papel del ldbulo frontal izquierdo en el 
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tratamiento de los verbos que lleva a considerar como légica la evidencia en es- 
tos enfermos de mayores dificultades para denominar las acciones que los ob- 
jetos, incluso cuando el enlentecimiento del tratamiento de la informaci6n pue- 
de dificultar el poner en evidencia un déficit especifico de la comprension de 
los verbos (Cappa; Rhee). 

En definitiva, sdlo se ha podido encontrar un caso con una disociacién entre 
la alteracion de la denominacion por el canal verbal y su preservacion por el ca- 
nal escrito, lo que sugiere una independencia del léxico ortografico en relacion 
con el léxico fonolégico (Tainturier). 


Trastornos de la memoria 


Es poco frecuente que la familia indique problemas de memoria al principio de 
la evolucion de la enfermedad. No obstante, aunque no se identifiquen de en- 
trada, pueden detectarse en un examen neuropsicoldgico. Los estudios realiza- 
dos sobre la memoria de trabajo muestran que es deficitaria, pero sin diferencia 
notable entre la enfermedad de Alzheimer y la demencia frontotemporal. En la 
memoria episddica aparece una dismnesia de evocacion por déficit de la recu- 
peracion de las informaciones con preservacion de la memoria de reconoci- 
miento y de la memoria inducida y la codificacion, cuando se controla, también 
esta preservada. La memoria semantica esta mejor preservada que en la enfer- 
medad de Alzheimer. La memoria autobiografica esta alterada aleatoriamente 
sea cual sea el periodo en que se explore, sin el gradiente temporal que se ob- 
serva habitualmente en la enfermedad de Alzheimer (Ergis, 2003). Se han rea- 
lizado pocos estudios sobre la memoria implicita, que estaria preservada. 

Los trastornos de la memoria explicita se agravan con el tiempo y la memo- 
ria inducida, junto con el reconocimiento, también se alteran. Es rigurosamen- 
te excepcional constatar un sindrome de Korsakoff que relevaria una forma 
«seudopresbifrénica» de la enfermedad (Delay). No obstante, en el inicio de la 
enfermedad pueden observarse trastornos severos de la memoria episddica y 
cambiar a una enfermedad de Alzheimer (10% de la serie de DFT de Graham). 
Este trastorno amnésico debe despertar la atencién si se acompafia de trastor- 
nos comportamentales o de un sindrome disejecutivo. Es excepcional que esté 
aislado y las dificultades diagndésticas sean aun mayores. La aparicion secunda- 
ria de trastornos del comportamiento ayudaria al diagnéstico. Estas formas cli- 
nicas reflejarian lesiones hipocampicas graves. 


Trastornos de la atencion y de las funciones ejecutivas 


Las capacidades atencionales se alteran precozmente: se trata sobre todo de la 
alerta fasica (atencion automatica), mientras que la atencion sostenida esta mas 
preservada que en la enfermedad de Alzheimer, a condicion de que se intente 
canalizarlos, puesto que algunos se distraen muy facilmente. 

Las funciones ejecutivas se alteran con frecuencia; flexibilidad (fluencia, 
Trail Making), categorizacion (test del Wisconsin), planificacién (Torre de 
Londres o de Toronto), resistencia a la interferencia (Stroop). Sin embargo, las 
funciones ejecutivas pueden permanecer normales 0 poco alteradas en el inicio 
de la enfermedad. Es cierto que estan controladas esencialmente por la corteza 
frontal dorsolateral, pero la lesion selectiva de las demencias frontotemporales 
es la region frontoorbital. Las funciones ejecutivas se agravan mas a lo largo de 
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la evolucién de la enfermedad (v. recuadro 16.3). Los tests mas alterados son 
los mas sensibles a las lesiones frontoorbitales, como los tests de tomas de de- 
cisiones. El test de Hayling, que explora las capacidades de inhibicion de res- 
puestas fuertemente inducidas por el contexto, también seria sensible a la afec- 
cién. Los tests de fluencia, ademas de las funciones ejecutivas, hacen 
intervenir numerosas facetas de las funciones cognitivas: atencion, memoria 
semantica, memoria del trabajo o estrategias del recuerdo de las informacio- 
nes. En la enfermedad de Alzheimer, la fluencia esta reducida, y dicha reduc- 
cidn afecta mas a la fluencia literal que a la categorial. Si bien es cierto que la 
fluencia también esta reducida en las demencias frontotemporales, su altera- 
cidn no puede permitir la distincion eficaz entre la enfermedad de Alzheimer y 
las demencias frontotemporales. 


Funciones visoespaciales 


La preservacion de la orientacion espacial, asi como otras funciones visoespa- 
ciales (localizacion de objetos aislados, rotacidn mental), constituye un argu- 
mento para el diagndstico diferencial con la enfermedad de Alzheimer. Sus 
«fugas» estan relacionadas con un deseo exploratorio. Los sujetos conservan 
sus capacidades de orientacion topografica, lo que es totalmente diferente de la 
deambulacion erratica de los enfermos de Alzheimer. 


Funciones praxicas 


No hay apraxia ideatoria ni ideomotora. Por el contrario, se puede observar una 
alteracion de la programacion de los actos motores que revela una lesion pre- 
motora. De igual modo, un déficit de la programacion explica que los dibujos 
se realicen laboriosamente con simplificaciones, afiadidos y perseveraciones y 
que puede parecerse a una apraxia constructiva. 


Funciones gnosicas 


En las demencias frontotemporales no existe agnosia visual, ni prosopagnosia. 
Sin embargo, puede existir un déficit del tratamiento del componente emocio- 
nal de las fisionomias (Lavenu ef al., 1999), en particular, de las emociones de- 
nominadas negativas (miedo, cdlera, tristeza), incluso un Kluver y Bucy. 


Signos neurologicos 


Aparte de la asociacion con una esclerosis lateral amiotréfica (ELA) y un sin- 
drome parkinsoniano, el examen neuroldgico, inicialmente normal, puede 
mostrar signos de disfunci6n frontal: reflejo de prensién forzada, impersisten- 
cia motora (v. tabla 13.2, pag. 165), comportamiento de dependencia al contex- 
to. Trastornos de la marcha pueden hacer que sea a pequefios pasos, encasqui- 
llamientos cinéticos o incluso una ataxia de tipo apraxia de la marcha. Se 
observa una rigidez o una resistencia oposicional a la movilizacion, una ami- 
mia, una micrografia. Los signos piramidales, cuando estan presentes, se limi- 
tan normalmente a una vivacidad de los reflejos con o sin signo de Babinski, 
aunque puede existir una negligencia motora unilateral, e incluso una hemipa- 
resia. Algunos enfermos manifiestan una hiperestesia. Una disautonomia pue- 
de manifestarse por una inestabilidad tensional, una hipotension ortostatica, 
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caidas repentinas con o sin pérdida de conocimiento. Las crisis epilépticas son 
raras y la incontinencia tardia. 


Exdmenes complementarios 


El electroencefalograma es normal, lo que distingue las demencias frontotem- 
porales de la enfermedad de Alzheimer. No hay marcador bioldgico fiable de la 
afeccion ni en sangre ni en el liquido cefalorraquideo. La TC y la RM objetivi- 
zan una atrofia corticosubcortical frontotemporal anterior a veces asimétrica. 
La neuroimagen funcional muestra un hipoflujo cuya localizacién puede ofre- 
cernos datos utiles para contrastar con los datos clinicos. 


Evolucion y tratamiento 


La evolucion, de una duracién semejante en la enfermedad de Pick y en las de- 
generaciones frontales no especificas, es de alrededor de ocho afios. Poco a 
poco se convierte en un apragmatismo con inercia, amimia, mutismo, inconti- 
nencia y puede asociarse a algunos trastornos descritos en el sindrome de Klu- 
ver y Bucy (v. cap. 17, pag. 288). El fallecimiento puede deberse a un sincope o 
a una complicacion intercurrente. 

No hay tratamiento especifico para las demencias frontotemporales. Los an- 
ticolinesterasicos podrian agravar los trastornos comportamentales. Los sero- 
toninérgicos pueden mejorar la conducta. Lebert y Pasquier han mejorado la 
ansiedad, la hiperfagia y la inestabilidad motora con la trazodona. Los neuro- 
lépticos pueden tener efectos adversos en el comportamiento y agravar los tras- 
tornos cognitivos. Como para toda demencia, acompafiar al enfermo y la ayuda 
de la familia son elementos esenciales en el tratamiento. 


¢ Demencia frontotemporal, variante temporal (t-DFT) 


Comporta dos formas clinicas: la demencia semantica y la afasia «primaria» 
progresiva. Aunque reina cierta confusion en la literatura sobre el analisis neu- 
ropsicoldgico y la clasificacion nosolégica de los déficits semanticos y lingiiis- 
ticos de causa degenerativa, ambas pueden considerarse dentro de un cuadro 
mas general llamado «atrofias lobares», entre las que se encuentran las demen- 
cias frontotemporales, aunque no son la unica etiologia. 


Demencia semantica 


Es la presentacion prototipica de la t-DFT. Fue aislada por Snowden y, poste- 
riormente, por Hodges (1992), que la llamé «afasia progresiva fluente». Los 
enfermos que tienen un lenguaje fluido y gramaticalmente correcto, presentan 
una anomia, un trastorno de la comprension de las palabras, aunque la com- 
prension de frases esta preservada, una alteracién mas marcada de la fluencia 
categorial que de la literal, una dislexia y una disgrafia de superficie. La repe- 
ticion de las palabras esta preservada, igual que la capacidad para leer y escri- 
bir palabras regulares. A pesar de la apelacion de afasia fluida, se observa que 
la presentaciOn no es la de una afasia de Wernicke: no hay jerga, ni desorden 
fonoldgico ni sintactico, aunque puedan existir algunas parafasias semanticas. 
Ademas, el trastorno de la comprension de palabras aisladas esta relacionado 
con una alteracion de la memoria semantica. Ello indica que la demencia se- 
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mantica, mas alla de la anomia y del déficit de la comprension lexical, altera 
los conocimientos del sujeto tanto del mundo animado e inanimado, como de 
lugares y hechos. El sujeto no sabe ya lo que es un leén: «un animal, muy 
grande... no puedo decirle nada mas», aunque oiga la palabra ledn o lo vea en 
una imagen. Este déficit semantico, ademas de los comentarios y definiciones 
pedidos al enfermo sobre palabras 0 imagenes, también se pone en evidencia 
por el test de decision de objeto o por el emparejamiento de imagenes como el 
Palm Tree Test. La alteracion de la memoria semantica contrasta con la pre- 
servacion de la memoria episddica. Asi, la memoria «cotidiana, del dia a dia» 
esta preservada. Los hechos recientes se preservan mejor que los antiguos so- 
bre la historia personal o los hechos publicos: esta disociacion, inversa a la ley 
de Ribot, tiende a la semantizacion de los recuerdos mas antiguos. Los enfer- 
mos se apoyan en su memoria episddica para intentar compensar las deficien- 
cias de su memoria semantica: asi, el enfermo clasifica como conocidos los 
nombres de ciudades que estan relacionadas con su propia historia y declara 
desconocidas ciudades tan importantes como Moscti 0 Washington, relacio- 
nadas unicamente con adquisiciones de conocimientos escolares. Todo ello 
confiere un «caracter egocéntrico» (Belliard) al discurso del paciente. Las ca- 
pacidades perceptivas estan preservadas, como lo muestran las pruebas de re- 
produccion y de emparejamiento de dibujos, pero suele existir, de manera re- 
pentina o secundaria, una prosopagnosia en la que no se reconocen personajes 
célebres ni personas familiares. La neuroimagen estructural muestra una atro- 
fia temporal anterior bilateral que predomina generalmente a la izquierda. La 
pregunta que se plantea es saber si la demencia semantica es la asociacion de 
un trastorno del lenguaje y de un trastorno visuognosico, lo que explicaria la 
apelacion de «afasia transcortical sensorial con agnosia visual». Por otro lado, 
es necesario subrayar que incluso si la repeticiOn esta preservada, el trastorno 
de la comprension no es el de una afasia trancortical sensorial. {La demencia 
semantica refleja mas bien una lesidn de las representaciones semanticas a ni- 
vel de las areas de convergencia multimodales de la porcion anterior de los 16- 
bulos temporales? En todo caso, si ésa es la localizacion de la atrofia observa- 
da en las demencias semanticas, {como aceptar una confusion con las afasias 
transorticales sensoriales, a pesar de que lo que les separa en el campo clinico 
y en el topografico, puesto que esas ultimas afectan a la regidn temporoparie- 
tal posterior y al area de Wernicke (v. cap. 2)? Por otro lado, cabe subrayar 
que el déficit de identificacion de las demencias semanticas no esta limitado a 
la via verbal y a la visual, sino que interesa también a otros canales sensoriales 
(sonidos no verbales, como el timbre de una puerta, tacto, olfato, gusto). Pero 
el debate no esta cerrado entre las dos hipotesis de organizacion del saber se- 
mantico: un sistema semantico tnico «amodal» o sistemas semanticos miulti- 
ples, relacionados cada uno con una modalidad sensorial, separados e interco- 
nectados (v. pags. 103 a 108). 

Aparte de esos trastornos cognitivos, la demencia semantica se acompafia de 
trastornos comportamentales que afectan a la «cognicion social» (v. recuadro 
16.3): manifestaciones obsesivas compulsivas con rituales, déficit del recono- 
cimiento de las emociones «negativas», fallos de identificacion del peligro, in- 
tolerancia a ciertas estimulaciones sensoriales y falta de empatia. 

La neuroimagen estructural muestra una atrofia temporal anterior bilateral 
que predomina a la izquierda con integridad de las regiones temporales inter- 
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nas. La hipoperfusion puede preceder a la atrofia y ambas se extienden secun- 
dariamente a la corteza frontoorbital. 


Demencia semantica y afasias progresivas (tabla 16.11) 


Las afasias progresivas primarias, descritas por Mesulam, designan un trastor- 
no progresivo del lenguaje que permanece aislado durante al menos dos ajios. 
Se clasifican como «variantes izquierdas» de la demencia frontotemporal, lo 
que puede ser, a veces, como una de las dos formas clinicas, junto con la de- 
mencia semantica de la t-DFT y, en ese caso, son clasificadas como afasias no 
fluentes progresivas. Se ha aislado una tercera variante de «trastorno progresi- 
vo del lenguaje», la afasia logopénica, con un enlentecimiento de la expresién 
verbal sin desintegracion fonética, una anomia y trastornos de la comprensién 
de las frases. La atrofia afecta a la region perisilviana y, sobre todo, a la region 
frontal inferior y a la insula en la afasia progresiva no fluente y en la afasia lo- 
gopénica, a la corteza temporal posterior, asi como al lobulo parietal inferior 
(Gorno-Tempini). A la espera de un consenso mas explicito, cuando se evoca 
un «sindrome de Mesulam» es necesario reconocer los sindromes neuropsico- 
légicos mas claramente definidos posibles. 

Asi, hablar de afasias progresivas «degenerativas» es designar afasias que 
combinan de manera variable alteraciones del volumen verbal, de la primera, 
segunda y tercera articulaciones del lenguaje, de la organizacion gramatical, de 
la comprension, asi como de trastornos de la escritura y de la lectura. Como se- 
fiala Mesulam (2005), restringir las afasias progresivas a las afasias no fluentes 
es un error. 

Las afasias progresivas se manifiestan por un anomia, que es el trastorno mas 
observado y que puede objetivarse precozmente pidiendo al individuo que deno- 
mine figuras geométricas, partes del cuerpo o de objetos. Los verbos de accion y 
los nombres pueden estar alterados especialmente, los primeros con lesiones 
mas anteriores, por lo tanto, en afasias no fluentes (Mesulam), y también en de- 
mencias semanticas (Cappa, 1998). Dentro de las palabras, las categorias lexica- 
les pueden estar alteradas de forma variable (v. cap. 2, pag. 30). La anomia pue- 
de estar aislada en algunos casos y agravarse durante algunos afios. Otros 
desarrollan un agramatismo con o sin parafasias fonémicas y con una reduccién 
de la fluencia que puede llegar hasta el mutismo. Los que desarrollan trastornos 
mas importantes de la comprension, de las palabras y del lenguaje conversacio- 
nal son los que tienen un lenguaje fluido. No obstante, la comprension de frases 
esta alterada en las afasias no fluentes, pero de manera variable. Las afasias ini- 
cialmente fluentes pueden evolucionar hacia una afasia no fluente. 

En ciertos casos se observa una desintegracion fonética con apraxia bucofa- 
cial, una afasia de conduccion, una sordera verbal predominante, una alexia- 
agrafia. Algunos enfermos pueden desarrollar trastornos neuropsicoldgicos no 
lingiiisticos y, en particular, acalculia, apraxia constructiva, apraxia ideomoto- 
ray sindrome disejecutivo. 

En cuanto al término de demencia semantica, se utiliza en la literatura con 
dos sentidos distintos: afasia fluente con trastorno de la comprensi6n, que sdlo 
corresponde a una variedad de afasia progresiva, y la demencia semantica pro- 
piamente dicha. No obstante, algunos consideran esta ultima como la asocia- 
cién de una afasia fluente y una agnosia visual, y otros piensan que se trata de 
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Tabla 16.11. Elementos diferenciadores entre las afasias progresivas 
y la demencia semdntica 


Afasias progresivas | Afasias progresivas Demencia 
no fluentes fluentes semdntica 
Volumen verbal Reducida Fluida Fluida 
Expresion verbal y | Agramatismo Parafaias Raras parafasias 
denominacién Parafasias fonémicas y/o semanticas 
fonémicas semanticas Anomia con 
Anomia con Anomia circunloquios 
circunloquios centrados en 
expreriencias 
personales 
Fluencia Fonémica alterada | Alterada Categorial alterada 


Comprensi6n 


Normal para 
palabras aisladas 
Alterada para 
frases 


Alterada para 
palabras y frases 
Posibilidad de 
sordera verbal 


Normal para frases 
Alterada para 
palabras aisladas 


Memoria 
semantica 
explorada de 
manera no verbal 
(visual, etc.) 


Normal 


Normal 


Normal 


Lectura, escritura 


Lenguaje escrito 
normalmente 
menos alterado 
que la expresion 
verbal 


Agrafia y alexia de 
intensidad variable 
Posibilidad de un 
sindrome alexia- 
agrafia 


Dislexia y disgrafia 
de superficie 
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Localizacion de la 
atrofia (izquierda o 
de prevalencia 
izquierda) 


Region perisilviana 
anterior (frontal 
inferior e insula) 


Region perisilviana 
posterior 


Temporal anterior 


una alteraci6n selectiva de la memoria semantica sea cual sea el modo de trata- 
miento de las informaciones: verbal, tactil, visual, etc. 

A pesar de estos trastornos, la adaptacion social de los sujetos esta preserva- 
da durante mucho tiempo y el trastorno del lenguaje, del que el individuo es 
consciente y trata de compensar (circunloquios, conductas de aproximacion y 
comunicacion por gestos o por la escritura cuando esta preservada) queda en 
primer plano durante al menos dos ajios y hasta «diez 0 catorce afios» (Mesu- 
lam, 2005). A veces algunos enfermos desarrollan otras alteraciones, después 
de dos afios de evolucion: alteraciones comportamentales (en particular, desin- 
hibicion) caracteristicas de una demencia frontotemporal, signos extrapirami- 
dales caracteristicos de una degeneracion corticobasal o signos de una lesion 
de motoneurona. Asi estarian definidos los sindromes de «afasia primaria pro- 
gresiva plus». 
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La mayor parte de los pacientes que tienen una afasia primaria progresiva 
presentan también una atrofia, anomalias lentas electroencefalograficas y un 
déficit perfusional en las zonas del lenguaje del hemisferio izquierdo: region 
perisilviana anterior y areas temporales superiores en las afasias no fluentes y 
region perisilviana posterior, regiones media, inferior o polar del lobulo tem- 
poral en las afasias fluentes. Cuando la lesion mostrada por la neuroimagen es 
bilateral, predomina a la izquierda. Las regiones temporales internas estan pre- 
servadas. 

Desde el punto de vista neuropatoldgico, las afasias primarias progresivas 
corresponden, en mas del 50% de los casos, a una demencia frontotemporal sin 
signos histoldégicos distintivos (v. anteriormente y recuadro 16.2). Una de cada 
cinco veces, el aspecto es el de una tauopatia, normalmente una enfermedad de 
Pick; menos frecuente es el caso de una degeneracion corticobasal con neuro- 
nas acromaticas, o incluso una pardlisis supranuclear progresiva (Boeve), y 
también se ha podido observar una enfermedad de los granulos argirofilos (re- 
cuadro 16.5). En algunos casos, la demencia frontotemporal cuya afasia es sin- 
tomatica esta asociada a una esclerosis lateral amiotrofica (v. mas adelante). 
Una de cada cinco veces el aspecto es el de una enfermedad de Alzheimer. Es 
posible que el caracter tardio del examen neuropatoldgico en relacion con los 
datos clinicos sobreestime la frecuencia del Alzheimer. Por otro lado, el alelo 
4 no es un factor de riesgo para una afasia primaria progesiva, excepto tal vez 
para su variante logopénica. 


¢ Variantes izquierdas de las demencias frontotemporales 


A veces se denominan con este término las afasias progresivas primarias com- 
plicadas secundariamente con trastornos comportamentales. 


¢ Variantes derechas de las demencias frontotemporales 


Las atrofias de prevalencia frontotemporal derecha conllevan trastornos de la 
cognicion social (v. anteriormente y recuadro 16.3) con una falta de empatia, 
déficit de la percepcidn y del reconocimiento de las emociones, que pueden ex- 
plicar las conductas antisociales y las aptitudes decisionales, todo elemento 
que entrafie modificaciones de la personalidad, es decir, de la permanencia del 
Yo (self). Cabe recordar la posibilidad caricaturesca de un Kliiver-Bucy. Esta 


Recuadro 16.5 
Enfermedad de granulos argir6filos 


La enfemedad de granulos argirofilos es una tauopatia cuya frecuencia au- 
menta con la edad, aunque su aspecto clinico se suele confundir con el de 
la enfermedad de Alzheimer. En la actualidad no se dispone de medios que 
permitan aportar la prueba del diagnoéstico 0 incluso de su probabilidad en 
vida del paciente. En una serie necropsica, representaban el 5% de las de- 
mencias entre 51 y 96 afios, mientras que la enfermedad de Alzheimer re- 
presentaba el 6% de los casos en el mismo periodo de edad (Braak, 1998). 
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lateralizacion lesional explica también la desinhibicion sexual o el cambio de 
preferencia sexual (homosexualidad, pedofilia). 

La lateralizacion lesional que puede acompajiar la emergencia de talentos 
musicales todavia es una incognita. 

La WAIS puede mostrar un perfil de lesién derecha con coeficiente intelec- 
tual manipulativo inferior al verbal (v. pags. 17 y 18). 

La prosopagnosia progresiva puede ser una presentacion particular de la 
atrofia temporal anterior derecha (Evans, 1995; v. cap. 7, pags. 110 y 111). La 
evolucion va hacia un trastorno de identificacion que desborda la modalidad 
«visual» (visages) para afectar también a la modalidad «verbal»: los personajes 
no se reconocen, ni en fotografia ni presentando su nombre. 


¢ Otras atrofias cerebrales focales 


Se han descrito otras atrofias focales progresivas. Se suelen definir por su sin- 
tomatologia dominante. Pertenecen al complejo nosoldgico de las demencias 
frontotemporales o al de la enfermedad de Alzheimer. Muchas se han publica- 
do en el campo puramente clinico con datos de neuroimagen pero su clasifica- 
cidn nosoldgica es atin incierta. 

Las anartrias progresivas (Broussolle) con apraxia bucofacial e integridad 
del lenguaje escrito son clinicamente distintas de las afasias primarias progre- 
sivas no fluidas. En neuroimagen, la atrofia afecta al opérculo frontal (v. pag. 
26). Se acompafian secundariamente de trastornos del comportamiento que 
evocan una demencia frontotemporal (no especifica o enfermedad de Pick) o 
signos que orientan hacia una degeneracion corticobasal, lo que podria conlle- 
var una tauopatia para al menos una gran parte de entre ellas. Una sordera cor- 
tical ha podido acompaiiar a una anartria progresiva. 

Las atrofias corticales posteriores 0 sindrome(s) de Benson son sindromes 
demenciales (Duffy) que se inician con trastornos visoespaciales que van a estar 
durante tiempo en un primer plano del cuadro clinico, mientras que los trastor- 
nos de la memoria, inicialmente leves, no van a agravarse mas que secundaria- 
mente. Asi se constituyen los sindromes de Balint (v. cap. 7, pags. 113 y 115), 
sindromes de Gerstmann (v. pags. 60 y 61) y una desorientacién espacial (v. 
pags. 121 y 122), que pueden acompajiarse de una apraxia ideomotora, una afa- 
sia transcortical sensorial y de déficits del campo visual. La neuroimagen mues- 
trauna atrofia parietooccipital bilateral. Suele tratarse de enfermedad de Alzhei- 
mer, cuyo modo de propagacion de las lesiones no sigue los estadios de Braak. 
Puede tratarse de una enfermedad a cuerpos de Lewy difusa, aunque también es 
necesario pensar en una enfermedad a priones (Vv. pag. 227). Ciertas atrofias cor- 
ticales posteriores se complican secundariamente con manifestaciones motoras 
y gestuales de una degeneracion corticobasal. También se han descrito casos de 
acalculia y de apraxia constructiva con apraxia ideomotora progresiva. 

Las amnesias progresivas pueden quedarse aisladas durante un tiempo y 
evolucionar secundariamente a una enfermedad de Alzheimer. No obstante, las 
esclerosis hipocampicas (bilaterales), definidas histol6gicamente como una 
pérdida neuronal con gliosis del sector CAI del hipocampo, también se mani- 
fiestan por una amnesia anterdgrada de agravacion progresiva en sujetos que 
estan desprovistos de antecedentes de epilepsia, anoxia cerebral e hipoglicemia 
severa. La neuroimagen objetiva la atrofia hipocampica y la evolucidon se hace 
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secundariamente de forma demencial. El diagnésitico clinico mas frecuente es 
el de la enfermedad de Alzheimer (el perfil neuropsicolégico de la amnesia es 
la «hipocampica»). Estudios como los de Blass, que confrontan la historia cli- 
nica a series necropsicas de esclerosis hipocampica, de demencia frontotempo- 
ral y de enfermedad de Alzheimer, han podido mostrar que los trastornos mas 
frecuentes asociados secundariamente a la amnesia eran los trastornos compor- 
tamentales en las demencias frontotemporales que los signos de acalculia, ag- 
nosia y apraxia de los enfermos de Alzheimer; en la mayoria de los casos de es- 
clerosis hipocampica, los criterios de demencia frontotemporal se cumplian. 
En las demencias frontotemporales se han podido demostrar casos de tauopa- 
tias en el campo inmunohistoquimico (Beach), a veces acompafiadas de granu- 
los argirofilos (v. recuadro 16.5). Algunos casos han correspondido a enferme- 
dades a cuerpos de Lewy difusa. 


¢ Demencias frontotemporales con sindrome parkinsoniano relacionadas 
con el cromosoma 17 (DF TP-17) 


Se ha tratado la frecuencia de las formas familiares de la demencia frontotem- 
poral: alrededor de la mitad de esas formas familiares estan relacionadas con 
una mutacién del gen de la proteina tau en el cromosoma 17 (17q21-22). Estas 
formas familiares se transmiten de manera autosOmica dominante, se corres- 
ponden a numerosas mutaciones del gen y se reagrupan bajo una misma apela- 
cién, presentaciones clinicas muy heterogéneas, todas caracterizadas por una 
acumulacion de proteinas tau (3-R 0 4-R) en las neuronas (degeneraci6n neuro- 
fibrilar o incluso cuerpos de Pick) y en las células gliales («cuerpos enrolla- 
dos» de los oligodendrocitos). Las manifestaciones clinicas asocian, en propor- 
ciones variables, trastornos comportamentales (relacionados con la lesion 
frontotemporal), un sindrome parkinsoniano (relacionado con la lesién de los 
ganglios basales) y una amiotrofia (por lesién del cuerno anterior de la médu- 
la). El cuadro puede ser también el de una degeneracion corticobasal o incluso 
el de una pardlisis supranuclear progresiva. Los nombres que designan las 
DFTG-17 en la literatura son numerosos (Reed) y se inspiran en el fenotipo cli- 
nico o en la distribucién neuropatoldgica de las lesiones: demencia frontotem- 
poral familiar rapidamente progresiva, relacionada con el cromosoma 17, glio- 
sis familiar subcortical progresiva de Neumann (con gliosis de la sustancia 
blanca), degeneracion palidopontonigral (que asocia sindrome parkinsoniano y 
paralisis supranuclear), degeneraci6n palidonigroluisiana y complejo desinhi- 
bicién-demencia-Parkinson-amiotrofia. 

Se han podido asociar otros casos de demencia frontotemporal familiar sin 
sindrome parkinsoniano a otros cromosomas (3, 15). 


¢ Esclerosis lateral amiotréfica y demencia 


La esclerosis lateral amiotréfica (ELA), afeccién descrita por Charcot en 1865, 
entrafia una degeneraciOn progresiva de las motoneuronas del cuerno anterior 
de la médula y de los nervios craneales bulbares, asi como de los haces pirami- 
dales. Se manifiesta por un déficit amiotrdfico que afecta a un miembro supe- 
rior (forma cervical) 0 a los dos miembros inferiores (formas denominadas seu- 
dopolineuriticas). Este déficit se extiende y se acompafia de una paralisis 
labioglosofaringea con disartria y trastornos de la degluci6n. Las formas bulba- 
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res se caracterizan por estar precedidas por una paralisis labioglosofaringea an- 
tes del déficit motor de los miembros. Del 10 al 20% son formas familiares y 
un pequefio numero entre ellas estan relacionadas con una mutacion del gen de 
la superoxido dismutasa de tipo | en el cromosoma 21. Antes del fin del siglo 
XIX, ya se sabia que la ELA podia acompajfiarse de una demencia. Ahora se 
sabe que se trata de una demencia frontotemporal que se ha observado en el 5% 
de los casos y un poco mas frecuente en las formas familiares. La sintomatolo- 
gia esta centrada en los trastornos comportamentales caracteristicos de la va- 
riante frontal de las demencias frontotemporales, que pueden acompafiarse de 
trastornos afasicos y/o semanticos, pero el cuadro puede ser también el de una 
afasia progresiva no fluente, aunque la interpretacion de los trastornos es dificil 
por la disartria severa que se observa en la ELA (Verceletto). La demencia sue- 
le preceder a la ELA, aunque puede acompajfiarla desde un inicio o aparecer 
posteriormente. La neuroimagen estructural y funcional no se distingue de lo 
que se observa en las demencias frontotemporales. Los examenes neuropatold- 
gicos ponen en evidencia una pérdida neuronal con gliosis astrocitaria y espon- 
giosis laminar de las capas superficiales de la corteza, sobre todo a nivel del 
cortex orbitofrontal, pero también del polo temporal, del giro parahipocampi- 
co, del giro cingular anterior y de las regiones perisilvianas. Sin embargo, el 
elemento caracteristico es el de las inclusiones marcadas por los anticuerpos 
antiubiquitina y los anticuerpos antitau. Por otro lado, dichas inclusiones se ob- 
servan en la ELA, en concreto a nivel del cuerno anterior de la médula. Son 
particulamente abundantes en el giro dentado del hipocampo. Es significativo 
sefialar que esas mismas inclusiones han podido observarse en la demencia se- 
mantica (no asociada a una ELA: Rossor). También se ha observado en una fa- 
milia la aparicion de una demencia 0 de una ELA o de ambas patologias. En el 
campo genético, se ha evocado una asociacion con el cromosoma 9. 

Por otro lado, cabe recordar que los sindromes amiotroficos por lesion del 
cuerno anterior de la médula se han podido observar durante las DFTP-17 (v. 
anteriormente, pag. 270). Son poco frecuentes. 

El sindrome de la isla de Guam (v. anteriormente pag. 247) y de la peninsula 
de Kii en Japon es una variante de la ELA acompaifiada de un sindrome parkin- 
soniano y/o de una demencia que asocia trastornos de la memoria y del compor- 
tamiento. Los aspectos histolégicos son diferentes de los observados en las aso- 
ciaciones DFT-ELA. En efecto, se encuentran degeneraciones neurofibrilares 
similares a las observadas en la enfermedad de Alzheimer. Su marcador mues- 
tra que son a la vez ubiquitina-positivas y tauo-positivas. Se trata de un cuadro 
nosoldgico distinto de la asociacién DFT-ELA con inclusiones ubiquitina-posi- 
tivas como las de DFTP-17. Los cuerpos de Lewy, analogos a los observados en 
la enfermedad de Parkinson, pueden observarse en la amigdala como si existie- 
se una doble proteinopatia: la proteina tau y la a-sinucleina, 0 como si la tauo- 
patia favoreciese la agregacion de sinucleina (Forman). Este sindrome se ha po- 
dido imputar al consumo durante la escasez de harina extraida de granos de una 
falsa palmera: el cycad. Su aparicion estaria favorecida por la susceptibilidad 
genética (?) que podria afectar al gen de la proteina tau 0 a otro gen (Poorkaj). 

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (v. pag. 228) puede presentarse excep- 
cionalmente como un sindrome del cuerno anterior de la médula que puede 
cambiar transitoriamente a una ELA antes de que apareciesen los otros signos 
clinicos, en particular el del sindrome demencial. 
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En cuanto a la asociacion ELA-Alzheimer, es dificil decir si implica meca- 
nismos fisiopatologicos comunes 0 si solo refleja la frecuencia de la enferme- 
dad de Alzheimer en la poblacion general. 


ELA y disfunciones cognitivas no demenciales 


El examen neuropsicoldgico sistematico de pacientes con enfermedad de Char- 
cot a forma esporadica muestra la gran frecuencia de alteraciones cognitivas 
menores que afectan esencialmente a las funciones ejecutivas, la fluencia, la 
memoria verbal y visual, sin que haya podido extraerse un perfil caracteristico 
y sin tener la certeza de que las disfunciones cognitivas afecten sobre todo a las 
formas seudobulbares (Dary-Auriol, Abrahams). La neuroimagen funcional 
puede mostrar una hipoperfusion frontal y la latencia de los potenciales evoca- 
dos cognitivos (onda P300) se han encontrado mas largos en el 60% de los pa- 
cientes (Gil). Es posible, aunque todavia prematuro, relacionar estas alteracio- 
nes cognitivas con las inclusiones ubiquitina-positivas de las que se sabe que 
son frecuentes en la ELA, lo que conllevaria un modo de expresi6n menor de 
las demencias frontotemporales que muestran esas mismas inclusiones. Los 
sujetos normales tienen mejores resultados en la memorizacion de palabras 
emocionales que de palabras «neutras». Dicha diferencia no se ha encontrado 
en un grupo de enfermos con ELA, lo que puede relacionarse con la frecuencia 
con la que las inclusiones ubiquitina-positivas se encuentran en la amigdala, la 
cual suele desempefiar un papel clave en el refuerzo de la memorizacion de in- 
formaciones de contenido emocional. 


Degeneracion corticobasal y apraxias progresivas 


La degeneracion corticobasal (recuadro 16.6) es una 4-R tauopatia (como la 
PSP) descrita por Reveiz con el nombre de degeneracién corticodentadonigrica 
con neuronas acromaticas que se caracterizan por una lesién degenerativa que 
afecta, por un lado, al cértex (sobre todo a los giros pre y poscentral, frontal y 
parietal superiores) y, por otro, a los nucleos grises centrales y, en particular, al 
locus niger, de manera asimétrica. La pérdida neuronal se acompafia de neuro- 
nas acromaticas (puesto que han perdido sus cuerpos de Nissl); la acumulacion 
de la proteina tau puede objetivarse por algunas técnicas argénticas (método de 
Gallyas) y por los anticuerpos antitau fosforilado en las neuronas y células 
gliales (placas astrocitarias y no de «manojos» como en la PSP y cuerpos enro- 
llados de los oligodendrocitos). La enfermedad debuta frecuentemente después 
de los 60 afios, a nivel de un miembro, normalmente el superior, que es califi- 
cado como «torpe» o «rigido». Dicha queja puede afectar también a un miem- 
bro inferior. El examen muestra una rigidez, una acinesia unilateral o con pre- 
valencia unilateral resistente a la L-dopa y muy rapidamente se complica con 
una postura disténica, poniendo rigidos los dedos 0 el pie, lo que se puede ob- 
servar facilmente en la marcha en la que el miembro superior (denominado en 
«levitaci6n») se eleva anormalmente por flexién del codo y abduccién del 
hombro. Mioclonias se afiaden a la distonia del brazo, acentuadas por las esti- 
mulaciones tactiles y la accion. Un sindrome piramidal puede afiadir una nota 
de espasticidad a la rigidez, reflejos vivos, incluso un signo de Babinski. La le- 
siOn sensitiva parietal reviste el aspecto de un sindrome de tipo Verger-Déjeri- 
ne con alteracion de la cinestesia (sentido de la posicion de los segmentos de un 
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Recuadro 16.6 


Propuesta de criterios diagnosticos 
de la degeneracion corticobasal 
(de Boeve F. et a/., Ann Neuro! 2003 54:S15-S19) 


Criterios de inclusion 
— Inicio insidioso y evolucién progresiva. 
— No hay causa identificable (tumor, infarto). 
— Disfuncidn cortical, que se expresa al menos por uno de los siguientes sig- 
nos: 
e Apraxia ideomotora unilateral o asimétrica. 
e Mano extrana. 
e Sindrome sensitivo «parietal». 
¢ Heminegligencia visual o sensitiva. 
e Apraxia constructiva. 
¢ Mioconias focales o asimétricas. 
¢ Desintegracion fonética/afasia no fluente. 
— Sindrome extrapiramidal que se expresa por al menos uno de los siguien- 
tes signos: 
e Rigidez de un miembro 0 asimétrico sin respuesta a la L-dopa. 
¢ Distonia de un miembro o asimétrico. 


Investigaciones a favor del diagnéstico 

— Disfuncidn cognitiva de intensidad variable, focal o lateralizada con pre- 
servacion relativa de la memoria. 

— Atrofia focal o asimétrica en la TC o en la RM, que predomina en la corte- 
za frontoparietal. 

— Hipoperfusion observada en tomografia monofotdnica 0 por emisién de 
positrones predominando en la corteza frontoparietal con posibilidad de 
una lesion asociada al talamo 0 a los ganglios basales. 


miembro, buscado normalmente a nivel del indice y del pulgar), grafestesia, 
extinciOn sensitiva y una astereognosia, mientras que las sensibilidades ele- 
mentales estan preservadas. La mano aparece como «extrafia» (v. cap. 5, pag. 
86) bajo el efecto de fendmenos compuestos por: desaferentacién, movimien- 
tos y posturas no controladas por la voluntad y torpeza gestual. El paciente dice 
que su mano «hace lo que quiere.... no obedece», como si la personificase para 
remarcar su independencia en relaci6n consigo mismo. Pero la escasa habili- 
dad no apunta a trastornos motores: existe también una apraxia ideomotora, a 
veces dificil de evidenciar, y, sobre todo, melocinética (Soliveri; v. también 
cap. 5, pag. 77). Los trastornos de la marcha, que inician el cuadro una de cada 
cuatro veces, afiaden una apraxia y una inestablidad postural. Los trastornos 
oculomotores se resumen habitualmente en una dificultad de iniciacion de sa- 
cudidas (diferente del enlentecimiento y de la hipometria de las sacudidas de la 
PSP; Rivaud-Pechoux), pero pueden producir tardiamente una paralisis supra- 
nuclear. También puede observarse blefarospasmo, disartria y reflejo de pren- 
sion forzada (grasping). 
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En el campo neuropsicoldgico, los trastornos frontosubcorticales, ya se trate 
de funciones ejecutivas, de atencién o de fluencia, son menos intensos que en 
la PSP. Los trastornos de la memoria respetan la memoria inducida. Los tras- 
tornos motores y la apraxia explican las dificultades de reproduccion de gestos 
y posturas. La comprension de los gestos y, sobre todo, de los gestos que mi- 
man usos de objetos esta preservada mucho tiempo y la apraxia ideatoria sdlo 
se observa tardiamente (v. pag. 78, esquema de Leipmann y pag. 75). También 
existe una apraxia constructiva. La depresion es frecuente y la enfermedad se 
acompajia con el tiempo de trastornos comportamentales de tipo frontal (desin- 
hibicion y, después, apatia). Las alucinaciones no se observan frecuentemente 
y cuando estan presentes deberia reconsiderarse una sinucleinopatia, es decir, 
una enfermedad a cuerpos de Lewy difusa (v. recuadro 16.1). Pueden observar- 
se trastornos del lenguaje y trastornos visoespaciales. Los trastornos pueden 
presentarse al menos inicialmente como una atrofia cortical posterior (Tang- 
Wai), una afasia primaria progresiva, una anartria progresiva y una apraxia 
progresiva. 

La neuroimagen estructural muestra esencialmente una atrofia parietal y 
frontal. La neuroimagen funcional confirma la hipoperfusion frontoparietal 
asimétrica, a veces de los nucleos grises de la base, incluso del talamo. 

Desde el punto de vista evolutivo, la alteracién de un miembro se completa 
en dos afios con la alteracion del otro, ya se trate del miembro homolateral (ex- 
tension al hemicuerpo) o del miembro homélogo contralateral. Pasados algu- 
nos afios, aparece un discapacidad mayor; los trastornos cognitivos pueden Ile- 
var a un estado demencial, aunque la severidad de la discapacidad motora y de 
los tratornos de comunicacion puedan conducir a sobrestimar la importancia 
del déficit cognitivo. 

Las apraxias progresivas plantean el problema de las «formas parietales» de 
la enfermedad de Pick que deberian confirmarse por la evolucion clinica de los 
trastornos y que guardan su autonomia (v. p. ej., el caso verificado desde el 
punto de vista neuropatoldégico de Fukui). Cabe recordar que la DCB, la PSP y 
también algunas formas de enfermedad de Pick son también 4R-tauopatias. 
Las interrelaciones clinicas con la PSP ya han sido tratadas aqui. 

Kertesz ha propuesto reagrupar bajo el nombre «complejo de Pick» las DFT, 
la PSP y la DCB. No se trata de una confusion de estas enfermedades, que son 
distintas desde el punto de vista histol6gico y molecular. Sobre todo es un me- 
dio de recordar que existen sindromes clinicos cuya cualificacion es todavia 
imprecisa 0 confusa. 

La biologia molecular y, sobre todo, el descubrimiento de marcadores biold- 
gicos permitiran tal vez afinar en un futuro la concordancia de anomalias mole- 
culares, poblaciones neuronales alteradas y correspondientes trastornos neu- 
ropsicoloégicos y comportamentales. 


TERAPEUTICA 


Las demencias constituyen un vasto cuadro nosoldégico que mezcla la medicina 
interna, la neurologia y la psiquiatria. Ciertas demencias corresponden a trata- 
mientos especificos que han sido abordados de paso y cuyo cuadro terapéutico 
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depende de la etiologia. Pero, mas alla de esta diversidad, nos falta tratar la 
gran preponderancia epidemioldgica de la EA y de las demencias vasculares 
alrededor de las cuales puede ser construido el esquema general de la terapéuti- 
ca de las demencias duraderas y evolutivas. 

Los objetivos del tratamiento son los siguientes: 


—Mantener el mayor tiempo posible al sujeto en su ambiente familiar y so- 
cial. 

— Detectar en el acompafiante y, por tanto, mas frecuentemente en el cOnyu- 
ge, sentimientos de agotamiento, de abandono e incluso de sufrimiento depre- 
Sivo. 

— Buscar e intentar tratar alteraciones comportamentales que pueden agravar 
el riesgo de no integracion social del demente. 

— Pensar en asegurar las necesidades bioldgicas elementales del demente y, 
en particular, sus modalidades de alimentacion e hidratacion. 

— Excluir toda medicacion que facilite la agravacion del déficit cognoscitivo. 

— Saber proponer una proteccion juridica adaptada. 


Cuadro terapéutico 


Los examenes complementarios necesarios para el informe etioldgico de una 
demencia pueden necesitar varias idas y venidas del domicilio a un centro es- 
pecializado, incluso una hospitalizacion, que también deberia ser lo mas breve 
posible. Por regla general, en ese estado, la demencia es de grado 0,5 0 1 (v. ta- 
bla 16.2). El enfermo reconoce frecuentemente que su memoria es defectuosa 
y, en gran parte, es incapaz de comprender y aceptar la realizacion de los exa- 
menes complementarios. Pero el estado mnésico del sujeto necesita que las ex- 
plicaciones le sean reiteradas a la menor manifestacién de angustia. Ademas, 
es necesario que el cOnyuge o quien acompafia al enfermo atente la angustia 
del enfermo y que se permita implicar a dicha persona en hacerse cargo del pa- 
ciente, lo que constituye una poderosa garantia de observacién medicamento- 
sa, una ayuda en la evaluacion de la evolucién y una manifestacidn de la cali- 
dad de la insercion social. 


Modalidades de tratamiento 


Terapias especificas 


Se trata primero del tratamiento de la enfermedad, causa de la demencia, como 
por ejemplo el tratamiento de la pardlisis general por la penicilina 0 exéresis 
de un adenoma hiperparatiroideo en un sujeto que presenta encefalopatia hiper- 
calcémica. El tratamiento de la enfermedad causal puede ser sintomatico, por 
ejemplo la correcién de un trastorno metabdlico como una hipocalcemia rela- 
cionada con hipoparatiroidismo primario. El tratamiento de la enfermedad cau- 
sal puede ser de orden preventivo, como el tratamiento médico (antiagregantes 
plaquetarios) o quirtirgico (endarterectomia) de una ateroesclerosis de las arte- 
rias con destino cerebral. 

Se trata frecuentemente del tratamiento de la demencia en si misma, es de- 
cir, de las alteraciones cognoscitivas. Ciertos medicamentos tienen como fin 
paliar los déficits de la neurotransmisi6n secundarios a la demencia. También 
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puede tratarse de medicamentos que intenten retardar la muerte neuronal y res- 
taurar las células dafiadas. Estos medicamentos se encuentran todavia, en su 
mayor parte, bajo investigacion y su importancia deberia aumentar en los afios 
venideros. 

La hipotesis colinérgica de la EA habia suscitado primero varios ensayos de 
la fisiostigmina, inhibidora de la colinesterasa cuyo efecto terapéutico ha resul- 
tado equivoco. Fue en 1986 cuando un ensayo preliminar indic6é que otro inhi- 
bidor central de la colinesterasa, la tacrina, habia mejorado a algunos enfermos 
que padecian una demencia de Alzheimer, algunos de ellos de manera especta- 
cular. Este fue el inicio de una controversia alimentada por los resultados con- 
tradictorios de estudios que continuaron a causa de los temores sobre la tole- 
rancia al medicamento. Dos trabajos permitieron el reconocimiento oficial de 
la actividad sintomatica de este medicamento, que cayé rapidamente en desuso 
por al menos dos razones: la necesidad de una vigilancia de las transaminasas 
séricas y la aparicion en el mercado de otras nuevas moléculas. Posteriormente, 
dos estudios, uno en doce semanas y otro en treinta semanas, permitieron el re- 
conocimiento oficial de la actividad sintomatica de este medicamento que per- 
manece modesto y necesita una vigilancia regular de las transaminasas y que 
ocasiona efectos secundarios colinérgicos (nauseas, vomitos, diarrea, dolores 
abdominales, dispepsia, anorexia). 

Otras sustancias colinérgicas se estan usando actualmente: el donepezilo tie- 
ne una duraci6on de media vida que autoriza una sola toma diaria, con una dosis 
de 5 mg inicialmente y al mes de 10 mg y la rivastigmina que necesita dos to- 
mas diarias y permite adaptaciones posoldgicas cada 15 dias (dos tomas de 1,5 
mg a3 mg y posteriormente a 4,5 mg), producto que puede eventualmente au- 
mentarse a 6 mg, dos tomas diarias. Estos medicamentos pueden tener efectos 
secundarios colinérgicos bradicoronarios y es necesaria una gran prudencia en 
pacientes que presenten trastornos de la conduccion cardiaca. Los otros efectos 
secundarios pueden ser calambres musculares, dolores abdominales, nauseas, 
diarrea, pero no se ha observado ningun signo de hepatotoxicidad. Estos medi- 
camentos tienen un efecto sintomatico y podria tener también una accion favo- 
rable sobre la evolucion de la enfermedad: aunque modesta, esta accion esta en 
relacion con la acetilcolina y la produccion de B-amiloide (v. anteriormente) y 
anima a una prescripcion precoz (Bruns et al., 1999; Rosler et al., 1999). El ul- 
timo inhibidor de la acetilcolinoesterasa comercializada es la galantamina que 
potencia también la acci6n de la acetilcolina en los receptores nicotinicos: se 
prescribe en dos tomas diarias de 4 mg y cuatro semanas mas tarde se aumenta 
a dos tomas de 8 mg, pudiendo aumentarse la posologia a dos tomas de 12 mg 
en funcion del resultado clinico y de la tolerancia. Los inhibidores de la acetil- 
colinesterasa también tienen una actividad sobre el déficit cognitivo y las aluci- 
naciones de la demencia a cuerpos de Lewy difusa (Shea et a/., 1998). También 
tienen una actividad terapéutica en las demencias vasculares y en las parkinso- 
nianas. Por el contrario, es preferible evitarlos en las demencias frontotempo- 
rales. Otras sustancias colinérgicas como el metrifonato se encuentran en fase 
de experimentacion. La preservacion, al menos relativa, de los receptores mus- 
carinicos corticales postsinapticos ha inducido el desarrollo de agonistas que 
actualmente se estan evaluando. 

Junto a estas terapias basadas en la restauracion de un déficit de la neuro- 
transmisiOn, otros medicamentos podrian actuar sobre el estrés oxidativo indu- 
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cido por el efecto citotdxico de la B-amiloide. Asi, usando algunos indices de 
severidad de la demencia como la institucionalizacion del paciente, dos medi- 
camentos han mostrado una accion favorable: la selegilina (con un riesgo im- 
portante de sincopes y caidas) y la vitamina E (Sano et al., 1997). A este tipo de 
terapia también se puede afiadir el extracto de Ginkgo Biloba Egb 761, que ha 
mostrado una ligera mejora de la cognicion en la demencia de Alzheimer (tam- 
bién en las demencias por infactos multiples: Le Bars ef al., 1997). Se estan rea- 
lizando ensayos clinicos con la acetil-1-carnitina dotada de una actividad anti- 
peroxidasica. 

Los antiglutamatos intentan enlentecer la muerte neuronal y suscitan algu- 
nas esperanzas: la memantina, antagonista de los receptores NMDA, mejoraria 
a los pacientes con demencia de Alzheimer y con demencia vascular, tanto en 
el campo cognitivo como en el comportamental. El clorhidrato de memantina, 
comercializado bajo el nombre de Ebixa, ha sido autorizado para las formas 
moderadamente severas y severas de la enfermedad de Alzheimer. La posolo- 
gia Optima de 20 mg, en dos comprimidos por dia, se alcanza progresivamente 
en cuatro semanas. Los efectos secundarios son raros (alucinaciones, confu- 
sion, vértigos). Los inhibidores calcicos se estan estudiando, asi como otras 
sustancias neurotrdficas que podrian actuar sobre las proteinas tau como la sa- 
beluzola y estabilizarian de este modo el citoesqueleto neuronal. Si se admite 
que los antiinflamatorios tienen un efecto protector en relacion con el inicio de 
una enfermedad de Alzheimer, es dificil saber qué lugar ocuparan en el campo 
terapéutico. Otras investigaciones se orientan hacia los factores de crecimiento 
neuronal. 

El péptido Af es una metaloproteina con sitios de enlace por el zinc (Zn) y el 
cobre (Cu): los quelantes del zinc y del cobre disgregan los depdsitos de AB en 
los encéfalos humanos post mortem y el clioquino, quelante del cobre, inhibe 
la amiloidogénesis de los ratones transgénicos; podria abrirse una nueva via te- 
rapéutica. Los inhibidores de B y y de la secretasas estan estudiandose. La va- 
cuna contra la B-amiloide ofrecié esperanzas, pero se desvanecieron al menos 
transitoriamente, debido a la aparicion de encefalitis inmunoalérgicas: el trata- 
miento intenta producir anticuerpos que destruyan la sustancia amiloide. 

Todavia es dificil apreciar con certeza cuales seran las consecuencias tera- 
péuticas, preventivas y éticas de los desarrollos de la investigacién genética: 
asi, si se confirma que el alelo ¢4 constituye un marcador fiable de la EA, es ne- 
cesario saber que un cuarto de la poblacion tiene este alelo y que de un 2 aun 
3% son homocigotos. Por tanto, seria necesario que las constataciones genéti- 
cas fuesen seguidas de consecuencias terapéuticas: moléculas que inhiben la 
afinidad entre la apoE4 y la B-amiloide, incluso terapia génica. 

En cuanto a las demencias frontotemporales, podrian mejorarse por los sero- 
toninérgicos y, en particular, por la trazodona y la paroxetina. 

Pero, mientras tanto, falta estudiar cuidadosamente los problemas compor- 
tamentales debidos a la demencia, puesto que pueden agravarla y participar en 
la no insercion social del demente. 


Tratamientos de los trastornos comportamentales 


Debido a sus efectos secundarios, la indicacion de los tratamientos psicétropos 
debe ser sopesada detalladamente. Sdlo deben tratarse los trastornos que sean 
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susceptibles de agravar la demencia, ocasionar un sufrimiento moral del de- 
mente 0 provocar un agotamiento en el entorno. 

La depresion necesita, en general, la instauracion de un tratamiento medica- 
mentoso dificil de elegir entre la amplia lista de los antidepresivos. En verdad, 
una opcion poco tentadora en la EA seria prescribir antidepresivos con efectos 
secundarios colinérgicos marcados, teniendo en cuenta el déficit colinérgico 
observado en esta enfermedad, pero ningun antidepresivo puede prevalecer en 
una indicacion preferencial en los sindromes demenciales, ya sea en razon de 
su eficacia o de su tolerancia. La depresién no debe confundirse con la apatia 
(v. caps. 17 y 19). 

La agitacion del demente puede estar relacionada con un brote de ansiedad. 
Podemos prescribir meprobamato, hidroxicina y benzodiacepinas de vida corta 
como el lorazepam, oxazepam 0 alprazolam. Las posologias iniciales deben ser 
pequefias y el aumento posoldgico, progresivo. En otros casos, la agitacion pue- 
de ser secundaria a un estado delirante, pero es necesario que la evidencia de la 
problematica de origen de la agitacion sea siempre facil. La agitacion no parece 
relacionarse siempre con la intensidad del déficit cognoscitivo. La utilizacién 
de neurolépticos puede ser necesaria, aunque el uso de estos medicamentos no 
sea entusiasta en el sujeto demente. Se puede preferir la utilizacion puntual de 
neurolépticos sedativos como la tioridazina o la alimemazina, aunque en algu- 
nas ocasiones es necesario recurrir a neurolépticos antipsicdticos como el halo- 
peridol, del cual conocemos el riesgo del sindrome extrapiramidal y de la acati- 
sia, que a su vez puede desencadenar una agitacion ansiosa. 

Cuando una produccion delirante 0 alucinatoria altera, por su intensidad, el 
entorno familiar, es necesario decidirse por la prescripcién de neurolépticos. 
Su utilizacion podria ser facilitada por la puesta a punto de nuevos medicamen- 
tos antipsic6ticos antagonistas serotoninérgicos (como la risperidona) dotados 
de pocos efectos extrapiramidales. 

El suero del demente puede ser interrumpido por salvas de onirismo o des- 
pertares frecuentes, cuyo significado depresivo puede discutirse. Todo ello 
puede desembocar en grandes trastornos del ritmo nictemeral dificilmente so- 
portables por el entorno. Por tanto, podemos intentar la prescripcidn de zolpi- 
dem o de zopiclona, habitualmente mejor tolerados que las benzodiacepinas de 
corta vida. 

Las prescripciones de psicotropos deben estar particularmente motivadas en 
el sujeto demente, evitando las polimedicaciones, utilizando posologias inicia- 
les leves, un aumento posoldgico progresivo y realizando un seguimiento con 
la ayuda del entorno. Ademas, antes de utilizar los medicamentos psicétropos, 
incluso con las debidas precauciones mencionadas anteriormente, es deseable 
usar en primer lugar los anticolinesterasicos en las demencias de Alzheimer y 
en las demencias a cuerpos de Lewy difuso, cuya actividad no se limita a las 
manifestaciones cognitivas. De hecho, estos medicamentos son susceptibles de 
mejorar la depresién, la ansiedad, la apatia y también las alucinaciones y los 
delirios. 


Cuidado médico-social 


La heterogeneidad de los déficits cognitivos de la demencia de Alzheimer pue- 
de suscitar un tratamiento de rehabilitacion de los déficits mnésicos basado en 
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una evaluaci6n neuropsicolégicoa detallada, que permitira adaptar una estrate- 
gia centrada en los puntos siguientes: intentar facilitar el aprendizaje o el re- 
cuerdo en funcién de los factores de optimizacién detectados en la evaluaci6n; 
hacer que adquieran nuevos conocimientos buscando las capacidades preser- 
vadas, en particular las de la memoria implicita y procedimental; acondicionar 
el contexto, y utilizar las ayudas mnésicas externas (Van der Linden y Juillerat, 
1998). 

El cuidado del demente no puede considerarse sin un andalisis de su red fami- 
liar y social. El destino de un demente no es el mismo si vive solo 0 acompajia- 
do, si tiene hijos 0 no, si sus hijos viven cerca 0 estan dispersados, si vive en el 
campo o en el medio urbano, si tiene recursos elevados 0 modestos. El demen- 
te aislado sin acompafiante ni familia que vive en el campo sera un candidato 
precoz a la institucionalizacion. A pesar de que esta Ultima opcion pueda pro- 
vocar un desarraigo, también es el medio de proteger al demente incapaz de cu- 
brir sus necesidades y puede ofrecer al demente un germen de vida social. Aun- 
que también es necesario que esos objetivos de cuidados se definan claramente 
y que la institucion no se contente con ser una guarderia, un signo de la muerte 
relacional y social, la antecamara de la muerte bioldgica. 

El cuidado del demente debe coordinar de forma ideal el equipo médico y el 
cuidador principal del paciente, frecuentemente el coOnyuge, que representa 
el punto de anclaje en una realidad huidiza y el remedio a sus incertidumbres. 
Esta mision del cuidador, extraido legitimamente de la historia personal, debe 
ser reconocida por su colaboracion oficial en los cuidados. Su papel es esencial 
en la gestion de las tomas de medicamentos y, por tanto, en la observacion de 
las terapias prescritas. Su opinion debe ser tenida en cuenta cuando se trata 
de apreciar la evolucion de los trastornos vistos a través de la adaptacion del 
enfermo a la vida cotidiana. Su angustia psicologica debe escucharse cuando 
llega el momento en que el deterioro demencial incapacitara toda vida relacio- 
nal del enfermo, convertido en un ser agresivo e indiferente, agitado 0 pasivo, 
que hace que el cuidador se encuentre en una soledad dolorosa. Entonces llega 
el momento de su traslado a una institucion: es deseable que dicha instituciona- 
lizacion sea programada, anticipada. Por desgracia, todavia es muy frecuente 
que las razones por las cuales se desplaza al demente a un servicio de corta es- 
tancia sean una confusi6n mental o un episodio grave, que no es mas que un 
pretexto para una institucionalizacién de mayor duracion. A veces, varias idas 
y venidas preceden a la institucionalizacion definitiva. El demente se agrava 
por la inestabilidad de su entorno de vida, por su incapacidad para aprender 
nuevos contextos. Las razones de estas prérrogas son multiples. Un sentimien- 
to de culpabilidad conduce al conyuge cansado a admitir que el enfermo vaya a 
una casa de reposo 0 a un servicio de larga estancia. Sus hijos, cuando no viven 
bajo el mismo techo que el demente, a veces tienen problemas para apreciar la 
intensidad del desasosiego de su otro padre, a quien le incumbe el cuidado del 
enfermo. Pero también es necesario decir que el coste, tanto de las residencias 
como de los servicios sanitarios de larga estancia, suele ser para la familia una 
revelacion que paraliza toda decision. Es en esta dinamica donde se inscribe la 
decision de una medida de proteccion juridica orientada para proteger los bien- 
es de la persona anciana y no la herencia de los hijos. Ello quiere decir que una 
persona anciana, como todo ser humano, tiene derecho a caprichos, que no se 
trata, por tanto, de anular la libre disposicion de lo que ha adquirido durante su 
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vida, sino de proteger eventuales predadores y permitir que los bienes y los re- 
cursos del paciente sirvan para su bienestar. Puesto que toda medida de protec- 
cion es privativa de libertad, es necesario evitar dar al demente la impresién de 
ser despojado de sus bienes, asi como de todo poder en relacién consigo mis- 
mo. Por tanto, no es necesario proponer al juez una medida de tutela que elimi- 
ne hasta el derecho de votar, ya que seria suficiente una medida de curatela, por 
el simple motivo que una medida de tutela seria ineludible para un periodo bre- 
ve y que puede, en primer grado, parecer logica para evitar procedimientos re- 
petitivos. 

Las terapias medicamentosas, las decisiones de institucionalizacion y la 
puesta en marcha de medidas de proteccion juridica plantean sin cesar la cues- 
tion ética de saber como respetar al maximo los deseos del paciente, incluso si 
son dificilmente analizables. Por supuesto, no se trata de decir que el demente 
podria siempre guardar una lucidez y una capacidad de decision: se sabe que, 
por desgracia, no es asi; pero es necesario buscar sin cesar un fragmento de lu- 
cidez, lo que constituye el medio mas seguro para evitar la materializacion del 
sujeto demente y, por tanto, para respetar su dignidad humana. 
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7 | NEUROPSICOLOGIA 
DE LAS EMOCIONES 


«Creacion significa ante todo emocion. Es la que empuja a la inteligencia... 
Es la que vivifica ... los elementos intelectuales con los que se confunde...» 
Bergson 


Los pensamientos y las acciones del ser humano son producto de la puesta en 
marcha de las funciones cognoscitivas y de los procesos emocionales, cuyo 
despliegue se interrelaciona: la lectura de una novela es a la vez un procedi- 
miento cognoscitivo y emocional, y pueden multiplicarse ejemplos de ese tipo. 
La manera de vivir, de expresar nuestras emociones y las selecciones existen- 
ciales que conllevan estan en la base de la personalidad. Etimolégicamente, la 
emocion es un movimiento: la efervescencia emocional, cuando recorre al in- 
dividuo, despierta su atencion, colorea positiva o negativamente sus sentimien- 
tos, induce modificaciones auténomas (aceleracion del pulso, sonrojo o palidez 
de la cara, etc.), endocrinas, musculares (crispacion de la cara, sonrisa, etc.), 
comportamentales (agitacion, evitacién 0 acercamiento, etc.). Puede conside- 
rarse que las emociones se estructuran alrededor de tres dimensiones esencia- 
les: la valencia (con el paradigma positivo-agradable/negativo-desagradable), 
la alerta (calma-tension) y el control (posible o imposible, como durante un 
miedo intenso). 

Si la emocion es un movimiento, su punto de arranque se enraiza en la moti- 
vacion que da en cierta manera el potencial energético para la puesta en marcha 
de los comportamientos. En el ser humano, como en el animal, algunos se fo- 
mentan por pulsiones instintivas relacionadas con sus necesidades bioldgicas 
fundamentales, es decir, en los que se basa su propia supervivencia y la de su 
especie: comida, bebida, sexualidad y defensa. Dichas pulsiones se inscriben 
asi en una dinamica motivacional sustentada por la alternancia entre la «falta», 
que induce el comportamiento y la «satisfaccién» o el «apaciguamiento», indu- 
cidos por el comportamiento. Las funciones instintivas estan en parte relacio- 
nadas con la vida emocional (v. mas adelante). Pero, de manera general, la re- 
solucién de una tension, la bisqueda de una satisfacci6n expresan relaciones 
que unen componentes motivacionales y emocionales de los comportamientos. 
La energia motivacional no se limita a declinar necesidades biolégicas funda- 
mentales, sino que también estimula comportamientos mas elaborados. La 
cognicion esta relacionada con el sistema motivacional-emocional (Buck, en 
Borod, 2000). Ademas, las anticipaciones (conscientes) y evaluaciones emo- 
cionales (conscientes e inconscientes) intervienen en los eventos que se impo- 
nen al ser humano como la toma de decisiones: es lo que ilustra el sindrome 
de sociopatia adquirida descrita por Damasio (v. cap. 13, pag. 155), que mues- 
tra como la emocion (por activacion de los «marcadores somaticos») funciona 
como palanca decisional y, al mismo tiempo, esta directamente implicada en 
los procesos cognitivos. 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de las emociones 287 


LAS EMOCIONES: BASES NEUROBIOLOGICAS 


El sistema limbico (fig. 17.1; v. cap. 1, tabla 1.1, figs. 1.2 y 1.3) es el sustrato 
de las reacciones emocionales relacionadas con la formacion reticular (que re- 
gula la alerta) y con las estructuras corticales que permiten las representaciones 
(visuales, auditivas, etc.) asi como las valoraciones (Idbulo frontal) y que adap- 
tan el comportamiento emocional segun la historia y el entorno de cada indivi- 
duo. El comportamiento emocional se incluye también en la comunicacion in- 
terhumana: existe una vertiente receptiva (identificar las emociones ajenas) y 
una vertiente expresiva que juntas constituyen los polos habituales de todo sis- 
tema comunicativo. 

La amigdala esta considerada el elemento central del puzle de las estructu- 
ras implicadas en la gestion emocional. Es necesario decir que, anatomica- 
mente, la amigdala, que se encuentra situada internamente en la parte anterior 
del l6bulo temporal, es el eje de las conexiones multiples. Recibe de esta ma- 
nera aferencias corticales somaticas y sensoriales, esta conectada directamente 
o por medio del talamo con la corteza orbitofrontal (ventral) medial (de la cual 
ya se ha tratado el papel en la toma de decision, v. pag. 286), pero también con 
el hipocampo (relevo principal de circuitos de la memoria), nucleos grises 
centrales y nucleos septales. Sus eferencias hipotalamicas, asi como sobre 
otras estructuras del tronco cerebral (v. mas adelante), confirman su papel en 
la iniciacién y como desencadenante de manifestaciones neurovegetativas y 
neuroendocrinas de las emociones. De esta forma, la amigdala, debido a sus 
conexiones, seria el lugar de integracion del componente emocional de las in- 
formaciones transmitidas por vias sensitivas y sensoriales, en las cuales la 
amigdala permitiria, en relacion con la memoria, desprenderse del significado 
y modular las respuestas bioldgicas y del comportamiento. Los experimentos 
realizados en animales y las observaciones realizadas en pacientes con lesio- 
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Fig. 17.1. Visién esquematica de las principales estructuras limbicas y paralimbicas. V. 
también figs. 1.2 y 1.3. 


288 Neuropsicologia 


nes en las amigdalas permiten una mejor determinacion de las funciones emo- 
cionales de la amigdala. 

De esta manera, la ilustraci6n mas espectacular de las funciones emociona- 
les de la amigdala es que realiza el sindrome de Kliiver-Bucy. En su forma 
completa, este sindrome, descrito en monos después de haber sufrido una lo- 
bectomia temporal (que afecta a las regiones tempopolares: amigdala, hipo- 
campo anterior y corteza), se manifiesta por lo que los autores han denominado 
una «ceguera psiquica»: consiste en primer lugar en la pérdida del significado 
emocional de la informacion sensorial y, en particular, de la visual. Asi, los ani- 
males tienden a comer sustancias no comestibles, copular con cualquier congé- 
nere sea cual sea su género y especie y pierden cualquier tipo de miedo a los se- 
res humanos y las serpientes. Pero este término de ceguera psiquica indica 
también una agnosia visual que conlleva un déficit preceptivo relacionado con 
la lesion de la neocorteza temporal lateral y que se acompafia de trastornos de 
memoria que incapacitan el aprendizaje relacionados con una lesién hipocam- 
poparahipocampica. El comportamiento se caracteriza por una docilidad, una 
placidez por hipoemotividad, una hiperoralidad hacia los objetos que son Ileva- 
dos a la boca, sea cual sea su naturaleza. Esa hiperoralidad ha sido descrita 
como una especie de «grasping oral», cuya lesion temporal induce un mutatis 
mutandis, semejante a lo que una lesion frontal provocaria sobre la actividad 
manual. Existe también una hipersexualidad, una hipermetamorfosis, es decir, 
una atencion a cualquier estimulo visual con necesidad irresistible, «compulsi- 
va», de tocarlo. Este sindrome puede entenderse como asociado a lesiones lim- 
bicas (por tanto, de las amigdalas) o como una desconexion entre el sistema 
limbico y otras areas corticales, en especial las visuales. En el caso del hombre, 
se han descrito algunos casos de Kliiver-Bucy; los elementos del sindrome es- 
tan presentes de forma completa o, mas en general, de forma incompleta, que 
suelen acompafiarse de trastornos de la memoria y del lenguaje. La lista etiold- 
gica es larga y todavia no esta cerrada: traumatismos craneoencefalicos con le- 
siones bitemporales, quistes aracnoides bilaterales, glioma multicéntrico, en- 
cefalitis herpética, determinaciones encefaliticas de la shigelosis, tras una 
hernia transtentorial, lupus eritematoso agudo diseminado, leucoencefalopatia 
de postintervalo de la intoxicaci6n oxicarbonada, lipofuscinosis ceroide, de- 
mencia semantica, demencias frontotemporales, demencia de Alzheimer (Ros- 
sitch et al., 1989; Gocinski et al., 1997). El sindrome puede observarse después 
de reseccion temporal anterior bilateral y muy excepcionalmente después de 
reseccion unilateral (Ghika-Schmid ef a/., 1995). 

El papel de la amigdala en la reactividad emocional se ha confirmado a tra- 
vés de experiencias de lesiones selectivas de los nicleos amigdalianos que o 
casionan trastornos del comportamiento (placidez, sumision, hiperoralidad) 
menos graves que las lesiones provocadas por aspiracion, las cuales dafian 
también las fibras que conectan las amigdalas con la corteza temporal, como es 
el caso del sindrome de Kliiver-Bucy. 

El papel de la amigdala en el condicionamiento del miedo ha sido particular- 
mente estudiado: en el caso del animal, la amigdala es necesaria para la obten- 
cidn de comportamientos condicionados a estimulos aversivos (Le Doux, 
1996). De esta manera, ratas normales pueden aprender a asociar un sonido (es- 
timulo condicionado) y un shock eléctrico en la base de la jaula, de manera que 
una vez condicionados, el sonido es suficiente para desencadenar modificacio- 
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nes neurovegetativas y agitacion. Este aprendizaje condicionado es imposible 
que se produzca en ratas amigdalectomizadas. Se han realizado comprobacio- 
nes analogas en el ser humano, evaluando la respuesta galvanica cutanea a un 
estimulo condicionado (p. ej., una diapositiva azul) emparejada con otro esti- 
mulo aversivo (un ruido intenso que desencadena un emocion comprobada por 
el reflejo cutaneo simpatico). Este tipo de condicionamiento que se obtiene en 
el sujeto normal no podria obtenerse en caso de lesiones amigdalianas bilatera- 
les o unilaterales (Labar et al., 1995; Adolphs y Damasio, 2000, en Borod). Los 
registros electrofisioldgicos realizados en monos sugieren que las neuronas de 
las amigdalas intervienen en el proceso de identificacion de rostros, expresio- 
nes faciales, movimientos corporales y de la mirada, siendo todas estas infor- 
maciones sefiales potenciales para el desencadenamiento de las respuestas emo- 
cionales y sociales respecto a los otros individuos (v. revisi6n de Aggleton, 
2000). En el ser humano, las lesiones de las amigdalas en edad temprana (como 
la enferma S. M. estudiada por el equipo de Damasio con calcificacién bilateral 
de la amigdala, sindrome de Urbach-Weithe) generan un déficit en el reconoci- 
miento de las expresiones faciales de miedo, pero también en menor grado de 
las expresiones emocionales proximas como el enfado, la sorpresa 0 el asco. El 
déficit afecta también a los conocimientos conceptuales de las emociones, so- 
bre todo sobre el miedo (p. ej., a partir de palabras o de historias) y alin mas si 
esto sucede con lesiones amigdalianas acontecidas en edades tempranas. Aun- 
que las lesiones amigdalianas no provocan siempre la placidez observada con 
frecuencia en el animal, se ha podido constatar que sujetos con lesiones en las 
amigdalas no tenian ningun recelo hacia rostros no familiares, juzgados como 
no fiables y dignos de confianza por sujetos control (Adolphs ef al., 1998, en 
Borod). Ademas, la amigdala facilita la memorizacion declarativa de informa- 
ciones con contenido emocional: de esta manera, se ha podido demostrar que 
sujetos normales aprenden las informaciones con contenido emocional con ma- 
yor facilidad que las informaciones neutras, mientras que los pacientes con le- 
siones en las amigdalas obtienen resultados semejantes con material de conteni- 
do emocional y neutro (Adolphs ef a/., 1997). Parece que la amigdala favorece 
la codificacién como el recuerdo en memoria episddica de contenido emocio- 
nal. Se puede deducir de estas observaciones que la amigdala tiene como fun- 
cién conectar las informaciones sensoriales a los sistemas que permiten la ad- 
quisicion de conocimientos sobre las emociones y las respuestas que desplegar. 
Su intervencion en situaciones que generan emociones elevadas, como el mie- 
do, pone de manifiesto el papel que desempeiia en la percepcion del peligro y, 
por tanto, en la preservacion de la vida. Los estimulos generan sobre todo miedo 
y agresividad, alucinaciones complejas y sensaciones de «ya visto». 

El area septal (v. tabla 1.1, pag. 5), a diferencia de la amigdala, estaria im- 
plicada en el refuerzo positivo de las emociones, ya que su estimulacion trans- 
mite sensaciones agradables de componente sexual, mientras que las lesiones 
de esta region pueden generar irritabilidad, agresiOn o incluso comportamiento 
de rabia enloquecida. 

El hipotalamo desempeifia un papel importante en las funciones instintivas y 
contribuye a generar manifestaciones neurovegetativas y neuroendocrinas de 
las emociones. El hipotalamo recibe aferencias de numerosas estructuras lim- 
bicas y paralimbicas, en particular de la amigdala: esta ultima se proyecta tam- 
bién directamente sobre el nucleo dorsal del vago y, por tanto, sobre el sistema 
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parasimpatico, pero también sobre el nucleo basal de Meynert (piedra angular 
del sistema colinérgico en el «cerebro anterior basal» 0 basal forebrain), el lo- 
cus coeruleus (noradrenérgico), la sustancia gris periacueductal (nicleos sero- 
toninérgicos del rafe) y los nicleos dopaminérgicos del mesencéfalo. 

Si bien la amigdala es la estructura principal de control de las manifestacio- 
nes vegetativas y viscerales de las emociones (fig. 17.2), la estimulacion de 
otras estructuras como la corteza frontoorbitaria y la insula puede generar tam- 
bién modificaciones vegetativas y dichas estructuras, al igual que la amigdala, 
reciben aferencias de la neocorteza. 

Pero las modificaciones «somaticas» que acompafian a las emociones vuel- 
ven en «retroaccion», esencialmente a través del nervio vago que llega al nu- 
cleo del haz solitario en el bulbo, para proyectarse sobre la amigdala y la insula 
y después sobre los ldbulos frontal, temporal y parietal, prevaleciendo los del 
hemisferio cerebral derecho, que seria particularmente sensible a las modifica- 
ciones viscerales (Luria y Simernitskaya). A este respecto, hay que recordar que 
el caracter a veces intenso de las manifestaciones «periféricas» de las emocio- 
nes (temblores, sudores, taquicardias, etc.) provocd que ciertos autores, en con- 
creto William James, postularan que son las modificaciones viscerales produci- 
das por un estimulo (p. ej., contemplar un animal salvaje) las que inducen una 
vivida experiencia emocional: sin ellas, podriamos escaparnos sin sentir ningun 
miedo. William James tenia razon cuando sefialaba la importancia de las modi- 
ficaciones somaticas en la experiencia emocional vivida, pero no consider6 el 
papel desempefiado por el encéfalo en la percepcion de las modificaciones neu- 
rovegetativas «periféricas». Es cierto, como subraya Damasio, que se puede ad- 
mitir que existen emociones «psiquicas», genéticamente programadas, que per- 
tenecen al campo de las funciones instintivas, relacionadas en especial con la 
supervivencia de la especie, como la puesta en escena «visual» de un animal 
salvaje, y que durante la infancia (también en los animales) inducen de manera 
automatica, después de la activacion por las aferencias sensoriales de las amig- 
dalas, unas reacciones neurovegetativas que a su vez induciran la toma de con- 
ciencia de esa experiencia emocional y, sobre todo, los comportamientos de 
huida o de defensa. Sin embargo, para el encéfalo esas emociones primarias se- 
ran poco a poco objeto de procedimientos de evaluacion que modificaran la ex- 
periencia vivida y el comportamiento emocional, lo que supondra, por ejemplo, 
que la vista inopinada de un animal salvaje en plena naturaleza y en un circo ya 
no induzcan las mismas emociones, ni cualitativa ni cuantitativamente. Pero 
ademas existen emociones «secundarias», que se podrian denominar emocio- 
nes «aprendidas» y no innatas. De esta forma, las emociones experimentadas 
cuando se da a conocer la curacion 0, por el contrario, el fallecimiento de un ser 
querido provienen de la activacion de las representaciones mentales propias de 
la identidad de cada uno y que convergen hacia la corteza frontal, en particular a 
la corteza frontomedial que, por mediaci6n de la amigdala, inicia las modifica- 
ciones neurovegetativas y endocrinas de las emociones. Estas Ultimas son a su 
vez percibidas por el encéfalo y moduladas en una onda de retroaccion. Se en- 
tiende de esta forma que las modificaciones viscerales incrementan la intensi- 
dad de la experiencia emocional vivida. Pero este retrocontrol, al fin y al cabo, 
no es mas que secundario: asi, la inyeccion de epinefrina que reproduce algunas 
modificaciones vegetativas de las emociones no crea experiencia emocional vi- 
vida, pero la refuerza cuando la inyeccion esta asociada a un estimulo emotivo. 
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El striatum ventral (basicamente representado por el nucleo accumbens que 
une la parte anterior y ventral del nucleo caudado y del putamen) parece ser que 
seria «la interfase entre la motivacion y la accidn» (Mogenson), que convierte 
«los procesos de motivacion en un output del comportamiento» (Apicella). Esa 
estructura «dopaminérgica» es el lugar de las conexiones con la amigdala (que 
evalua el contenido emocional), el hipocampo (y sus referencias mnésicas) y 
los nucleos grises centrales (que controlan la iniciacion y la fluidez de los mo- 
vimientos). Esta incluida dentro de una «red limbica» estriatopalidotalamocor- 
tical que puede ser entendida como el «sistema de la motivacién» (Habib y 
Bakchine) y cuyas lesiones, en uno u otro momento darian lugar al sindrome de 
pérdida de autoactivacion psiquica de Laplane o sindrome atimdrmico de Ha- 
bib y Poncet que comprende apragmatismo (generalmente reversible bajo esti- 
mulaciOn externa), apatia y vacio mental (v. caps. 13 y 20). 

El papel de las areas corticales paralimbicas y, en concreto, del giro cingular 
(area 24) y de la corteza orbitofrontal caudal han sido tratadas en el capitulo 13 
(pag. 153). Cabe recordar el papel del giro cingular en la motivacion y la ac- 
cion y el papel de la corteza orbitofrontal en la toma de decisiones y en las con- 
ductas sociales. Las funciones emocionales de la insula todavia no son bien co- 
nocidas, pero se sabe que esta estructura mantiene conexiones multiples con la 
amigdala, la corteza orbitofrontal, el giro cingular, asi como con regiones corti- 
cales proximas y, en particular, con las implicadas en la comunicacion verbal 
(parte opercular de la corteza sensoriomotriz y areas auditivas de la corteza 
temporal superior; Habib y Bakchine). 

También estan presentes los debates que suscitan los trabajos que delimitan 
el papel de cada hemisferio cerebral en el regulacion emocional. Ya se conoce 
la oposiciOn histérica que existe entre la indiferencia de los hemisferios iz- 
quierdos (anosodiaforia) con respecto a su déficit motor (que también puede 
ser negado: anosognosia; Babinski, 1914) y las reacciones de catastrofe descri- 
tas por Goldstein (1939) en las afasias. En 1932, Jackson, en sus trabajos sobre 
la disociacién automatica-voluntaria habia constatado que las afasias no flui- 
das podian expresar sus emociones a través de quejas emitidas con entonacién 
(prosodia emocional) adaptada. Si ademas se afiaden unos cuantos trabajos que 
describen la depresi6n mas frecuente en lesiones izquierdas, se puede com- 
prender que la hipétesis haya podido ser emitida de una prevalencia (incluso 
una especializacion) del hemisferio cerebral izquierdo para las emociones «po- 
sitivas» y de una prevalencia del hemisferio derecho para las emociones «nega- 
tivas». Esta hipdtesis podia verse confirmada por otros trabajos sobre los efec- 
tos de la inyeccion de amital sddico en la carétida que genera a la izquierda una 
reaccion de catastrofe y a la derecha una euforia. También se puede citar la 
constatacion en una serie de pacientes con lesiones cerebrales emparejadas en 
funcién de sus edades y deterioro cognoscitivo y motor, de un aumento en el 
MMPI de la escala de depresion tnicamente en los que tienen lesiones en el he- 
misferio izquierdo (Gasparrini). Las emociones «negativas», generalmente re- 
presentadas en el hemisferio derecho, corresponderian a las emociones mas 
primitivas, mientras que las emociones representadas en el hemisferio izquier- 
do corresponderian a las formas mas evolucionadas filogenéticamente (Ross, 
1994). También se ha propuesto que el papel del hemisferio derecho se refiera 
unicamente a la comunicacién emocional no verbal. Si bien no es cuestidn de ne- 
gar la importancia del hemisferio derecho en la expresion y comprension de los 
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comportamientos emocionales (v. mas adelante), todavia resulta mas compli- 
cado decir que esta funci6n se efectuia sin modificacion de la experiencia emo- 
cional en si misma. Asi, la evaluacion de la alerta atencional (arousal) a través 
del reflejo cutaneo simpatico o por las modificaciones del ritmo cardiaco pro- 
vocadas por estimulos de contenido emocional, muestran respuestas alteradas 
en lesiones derechas (Gainotti), que sugieren una modificacion de la experien- 
cia emocional en si misma. La hipdotesis menos apremiante es sin duda la de 
una dominancia del hemisferio derecho en la regulacion de las emociones, sea 
cual sea la valencia. Separando los picos emocionales de catastrofe y los esta- 
dos depresivos de larga duracion, Gainotti no encuentra en estos ultimos una 
mayor frecuencia de lesiones hemisféricas izquierdas: esto permite formular la 
hipdtesis de que las reacciones de catastrofe son reacciones asociadas a una si- 
tuacion dramatica, en la cual el paciente no encuentra salida, y se convierten asi 
en reacciones emocionales adaptadas a las circunstancias gracias a la integri- 
dad del hemisferio derecho. Por el contrario, los comportamientos euféricos de 
las lesiones derechas son comportamientos inadaptados debido a la desorgani- 
zacion de las funciones emocionales del hemisferio derecho. Le corresponde- 
ria pues al hemisferio derecho estar mas implicado en la comunicacién emo- 
cional, en las reacciones vegetativas de la emocion (v. anteriormente) y en la 
experiencia emocional vivida. De manera todavia mas matizada, se ha podido 
proponer un papel complementario de cada hemisferio cerebral dentro del con- 
trol emocional, estando mas implicado el hemisferio derecho en los aspectos 
automaticos (expresivos y vegetativos) de las emociones, mientras que el iz- 
quierdo lo estaria en los procesos jerarquicamente mas elevados, como son la 
conceptualizacion y el control emocional (Gainotti, en Borod). Pero la realidad 
es, sin duda, mas compleja: de esta forma, las lesiones en espejo del area de 
Wernicke a nivel del hemisferio derecho pueden conllevar una aprosodia (v. 
anteriormente), pero a veces también trastornos del comportamiento caracteri- 
zados por una confusion agitada con Ilantos y gemidos o por un estado de indi- 
ferencia y euforia. 

Por tanto, desde un punto de vista clinico, la neuropsicologia de las emocio- 
nes intenta: 


— Detectar los trastornos de identificacién y de expresién de los aspectos 
motores y prosddicos de los comportamientos emocionales en relacion con le- 
siones cerebrales. 

—Identificar las alteraciones del comportamiento y de las vivencias emocio- 
nales en relaciOn con las lesiones cerebrales. 

—Reconocer las regiones del cerebro implicadas en la regulacién de las 
emociones. 


SEMIOLOGIA DE LAS FUNCIONES INSTINTIVAS 
(EMOCIONES «PRIMITIVAS») 


Definiciones 


El concepto de instinto es multifactorial. El instinto atafie tanto a animales 
como a seres humanos; hace referencia a un impulso, una tendencia innata co- 
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mun a todos los seres vivos (como el instinto sexual o de alimentacidn) 0 se 
restringe a una especie (como el instinto migratorio). El instinto induce de esta 
forma un comportamiento (comer, beber, etc.) en ocasiones organizado en un 
saber hacer en el caso del animal, que por si mismo constituye una segunda 
acepcion de la palabra instinto. Es el caso de la elaboracidon del nido de la go- 
londrina, lo que muestra que el instinto se diferencia de la conducta aprendida, 
ya que es estereotipado aunque implique acciones complejas; el instinto se 
opone al caracter de adaptacion, que es flexible y aprendido desde los compor- 
tamientos derivados de la inteligencia, si bien, aun entendida como habilidad 
(saber hacer), la actividad instintiva no esta desprovista de toda capacidad de 
adaptacion. 

Por tanto, los comportamientos instintivos llevan al ser humano a compor- 
tarse en el medio que le rodea, tanto «natural» como social, y a interaccionar 
con ese medio. Esos comportamientos, si tienen caracteristicas comunes a to- 
dos los seres humanos, no son estereotipados: pueden variar de un grupo cultu- 
ral a otro, pero también de un individuo a otro. Ademas, esos comportamientos 
no son irreprimibles, lo que les permite ser controlados y, por tanto, adaptables. 
La forma de comer varia de un grupo cultural a otro: el acto de comer puede no 
estar satisfecho si el individuo siente la sensacién de hambre. De ahi que los 
comportamientos instintivos puedan ser controlados. 

Los comportamientos instintivos no pueden ser considerados una satisfac- 
cidn «lineal de una necesidad bioldgica fundamental, y todo ocurre como si el 
ser humano tuviese la capacidad de utilizar la satisfaccion de una necesidad 
bioldgica fundamental para la supervivencia de la especie 0 de encontrar de 
nuevo su autonomia respecto a una necesidad bioldgica fundamental, para au- 
mentar o afinar las agitaciones emocionales asociadas a las funciones denomi- 
nadas instintivas. La memoria y la personalidad intervienen de esa forma en el 
tejido de esos comportamientos en cada ser humano. La necesidad de alimen- 
tos puede culminar en la gastronomia o en el aprendizaje de sabores y olores 
que llevan a «apreciar» (por tanto, a extraer satisfaccién de) una determinada 
creacion culinaria 0 un vino. La sexualidad ofrece el ejemplo mas tipico de la 
autonomizacion del placer respecto a la realizacién de un objetivo «fundador», 
que es la perpetuacion de la especie. Pero la autonomizacion es un fendmeno 
complejo que ilustra bien el enredo de la cognicién y la emocion. El ser huma- 
no es, en efecto, capaz de incluir el comportamiento instintivo en una red de 
significados y de simbolos que lo pueden transfigurar: se podrian citar los atri- 
butos simbdlicos vinculados al pan, lo mismo que a las bebidas (p. ej., «el vaso 
de la amistad»), asi como la creacion artistica que desde hace miles de afios ins- 
pira, entre otros, temas de sexualidad y de amor humano. 

La regulacion de las funciones instintivas se realiza a través del sistema lim- 
bico, cuyas diferentes estructuras estan estrechamente interconectadas y a la 
vez esta estrechamente interconectado a la corteza asociativa heteromodal 
(Mesulam, 1985). Se explican de esta manera las relaciones entre la regulacion 
del medio interno (equilibrio hidroelectrolitico, glucemia, secreciones endocri- 
nas), las funciones conocidas como vegetativas o autonomas (corazon, respira- 
cidn, sudor, etc.), la efervescencia emocional y motivacional, la memoria y, 
por tanto, la identidad cada ser humano. 
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Neuropsicologia del hambre 


En la regulacion de la alimentacion estan especialmente implicadas dos estruc- 
turas: el hipotalamo y la amigdala. 

El centro del hambre esta situado en el hipotalamo dorsolateral, cuya esti- 
mulacion eléctrica genera un comportamiento de busqueda de alimento (y cuya 
destruccion induce una afagia), mientras que el centro de la saciedad esta situa- 
do en el hipotalamo ventral mediano, cuya estimulacion interrumpe la toma de 
alimento y cuya destrucci6én provoca polifagia y obesidad. El papel de la amig- 
dala, integrada ella misma dentro del aparato olfativo, consiste en estrechas re- 
laciones con el hipotalamo: de esta forma, las lesiones bilaterales de la amigda- 
la estimulan la toma de alimento; al contrario, la estimulacion tiene un efecto 
inhibidor que desaparece si el hipotalamo es previamente destruido. Las resec- 
ciones temporales anteriores engendran en el mono una hiperoralidad, haciendo 
que el animal lleve todo estimulo a su boca, indistintamente: este trastorno esta 
asociado a los otros elementos del sindrome de Kliiver-Bucy (v. anteriormente). 
El control del comportamiento corresponde generalmente a la corteza orbito- 
frontal e interesa también al comportamiento alimentario. Asi, la destruccién 
del polo orbitofrontal tanto del gato como del mono estimula la toma de ali- 
mento, mientras que una destruccion frontal mas extendida la reduce. 

La regulacion de la absorcién del alimento se organiza a corto y a largo plazo 
a través de parametros ejercidos sobre el hipotalamo. De esta forma, la glice- 
mia, mas concretamente la diferencia arteriovenosa de la glicemia, estimula la 
sensacion de hambre. La tasa sanguinea de aminoacidos, la temperatura central, 
la replecion gastrointestinal, la puesta en marcha de los fendmenos motores 
(masticacion, deglucidn), pero también de la actividad sensorial gustativa y de 
la salivacion generan, segtn los casos, saciedad 0 toma de alimento, mientras 
que la concentracion de acidos grasos libres (que hacen uso de las reservas nu- 
tritivas de lipidos) influye en regulacion a largo plazo de la toma de alimento. 

En el plano neuroquimico, las influencias colinérgicas procedentes de la amig- 
dala estimulan el nucleo ventromedial del hipotalamo, inhibiendo de esa forma 
la toma de alimentos, mientras que las neuronas colinérgicas de las amigdalas 
estan sometidas a las influencias inhibidoras de neuronas adrenérgicas que de- 
primen la estimulacién que suelen ejercer sobre el hipotalamo ventromedial 
que estimula la toma de alimento. Sin embargo, las influencias neuroquimicas 
que se ejercen sobre el hipotalamo son innumerables y si se le afiade la multi- 
plicidad de receptores, se entiende que el papel de los neuromediadores a veces 
pueda parecer contradictorio. Asi, la noradrenalina puede ser orexigena por es- 
timulacion de los o-receptores del nucleo paraventricular del hipotalamo me- 
diano y anorexigena a través de los B-receptores del hipotalamo lateral y, ade- 
mas, se conoce el papel anorexigeno de las anfetaminas que se fijan sobre los 
receptores hipotalamicos. La dopamina se considera mas bien orexigena, pu- 
diendo estar integrada la accion estimuladora en la estimulaci6n motivacional 
o incluso hedonica atribuida a ese neurotransmisor, y la afagia observada des- 
pués de una lesion del hipotalamo lateral podria estar relacionada, al menos en 
parte, con la destruccién de las fibras dopaminérgicas que contiene. Los rato- 
nes incapaces de sintetizar la dopamina debido a la desactivacion del gen de la 
tiroxina hidroxilasa se convierten en hipoactivos, afagicos y adipsicos unas se- 
manas después de su nacimiento (Zhou y Palmiter, 1995), mientras que las le- 
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siones derivadas de la 6-hidroxidopamina a nivel del sistema dopaminérgico 
nigroestriado inducen acinesia, afagia y adipsia. Pero los agonistas dopaminér- 
gicos inhiben mas bien la toma de alimentos, mientras que los neurolépticos 
generan un aumento de peso o incluso obesidad. Los péptidos opioides estimu- 
lan el apetito (estimulando el hipotalamo lateral). La serotonina que estimula el 
nucleo paraventricular favorece la saciedad. La citoquinas serian responsables 
sobre todo de caquexias y de anorexias cancerigenas, aunque es dificil tener en 
cuenta los efectos centrales (anorexigenos) y periféricos (mediante activacion 
del catabolismo). 

Lesiones multiples (tumorales, inflamatorios, infecciosos, vasculares, etc.) 
que implican el hipotalamo pueden generar obesidad (e hiperfagia) o adelga- 
zamiento (e hipofagia o incluso afagia), como el sindrome adiposogenital de 
Babinski-Frélich observado en tumores de la regi6n sillar o también obesidad 
inducida por una localizacion sarcoiddsica hipotalamica. El sindrome de Pra- 
der-Willi es un sindrome hipotalamico asociado a una supresion de una banda 
del cromosoma 15 que se manifiesta a través de una hiperfagia con manifesta- 
ciones auto y heteroagresivas compulsivas (ataques de colera, automutilacion). 
Se ha podido observar que se dan aumentos de peso con algunos medicamentos 
como los neurolépticos o el valproato, algunas veces asociado a un claro efecto 
orexigeno como el pizotifeno. Se conocen también formas de selladura de tumo- 
res hipotalamicos, principalmente en los jovenes, y formas vomitivas con caque- 
xia en tumores de la fosa posterior que se halla sobre la linea media (vermis y IV 
ventriculo). Pero tales patologias competen mas a la medicina interna y la neuro- 
logia que a la neuropsicologia. La neurologia comportamental muestra ejemplos 
de trastornos de las conductas alimentarias integradas dentro de otros trastor- 
nos del comportamiento. Comportamientos de glotoneria (seguramente con au- 
mento de peso) suelen producirse mas en casos de demencia frontotemporal que 
en los de demencia de Alzheimer; la hiperoralidad que hace referencia al habi- 
to de Ilevarse cualquier cosa a la boca, se trate o no de alimentos, pertenece al 
cuadro de un Kliiver-Bucy y se observa en ambos tipos de demencia. La apeten- 
cia por las golosinas entre comidas pertenece mas bien a la demencia de Alzhei- 
mer. Comportamientos de glotoneria son observados también en los sindromes 
frontoorbitales, sea cual sea la etiologia, y forman parte del cuadro de desinhibi- 
cién comportamental general. En general, se observan también costumbres ali- 
mentarias en los sindromes frontales y particularmente en las demencias fronto- 
temporales. A pesar de los numerosos datos experimentales, el comportamiento 
alimentario de los enfermos de Parkinson no ha sido objeto de estudio profundo, 
si bien se conoce la pérdida de peso a veces asociada a la enfermedad: la amanta- 
dina (sobre todo el sulfato utilizado por via intravenosa) mejorarian la afagia que 
puede acompaiiar a las acinesias parkinsonianas agudas. 

En cuanto al concepto de palatabilidad que determina la tasa de ingesta de 
alimentos en funcion de su gusto, del placer producido y del estado puntual del 
medio interior, ha sido objeto de numerosos estudios experimentales, cuyas 
aplicaciones clinicas sdlo son empiricas y balbuceantes. 


Neuropsicologia de la sed 


La sed y el hambre son dos sensaciones distintas, aunque algunos productos di- 
rigidos a saciar la sed también tengan un valor nutritivo. 
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La sensacion de sed es provocada por el aumento de la osmolaridad plas- 
matica (generando una deshidrataci6n intracelular) que estimula los osmore- 
ceptores hipotalamicos, lo que lleva tanto a una secrecién de hormonas anti- 
diuréticas como a una respuesta de comportamiento de toma de bebidas. Es 
importante constatar que el sujeto deja de beber antes de la correcci6n de la os- 
molaridad, que es de algun modo anticipada tanto en el plano del comporta- 
miento como en el plano endocrino, ya que la secrecién de ADH también se 
suspende con la absorcion de liquidos. Esta retroaccion nace de la estimulacién 
de aferencias bucofaringeas y gastricas. Otros factores, sobre todo la hipova- 
lencia, también desencadenan sed. 

El papel central del hipotalamo quedé demostrado mediante numerosas ex- 
periencias, en animales, de destruccion, de estimulacion o incluso de microin- 
yecciones (modificando in situ la osmolaridad) que generan, segun los casos, 
polidipsia o adipsia acompafiadas 0 no de modificaciones paralelas de la absor- 
cion del alimento. Multiples estructuras del sistema limbico y especialmente la 
amigdala intervienen también en el comportamiento dipsico. 

Pueden observarse sindromes poliuropolidipsicos a lo largo de la diabetes 
insipida, la diabetes mellitus, insuficiencia renal cronica o hipocaliemia, y de- 
ben distinguirse de las potomanias. Se pueden observar adipsias con hiperna- 
tremias neurdgenas, que son muy particulares por su tolerancia clinica, en caso 
de padecimientos hipotalamicos provocados por procesos tumorales (gliomas 
hipotalamicos, adenoma hipofisario, pinealoma ectdpico, quiste aracnoideo del 
tercer ventriculo), infecciosos, hemorragicos, isquémicos (p. ej., después del clam- 
paje de un aneurisma de la comunicante anterior), durante la enfermedad de Hand- 
Schiiller-Christian o en la mejora de traumatismos craneales. Sin embargo, la 
adipsia no es un hecho constante en el transcurso de las hipernatremias neur6- 
genas; el comportamiento es calificado de hipodipsico cuando la sed no es pro- 
porcional a la gravedad de la hipernatremia y, por tanto, no es posible conside- 
rar que la hipernatremia sea una simple consecuencia de la disminucion de las 
aportaciones hidricas (Gil et al., 1973). Una adipsia con hipernatremia puede 
también venir acompajfiada de diabetes insipida. Existen, en el caso del nifio, 
disfunciones hipotalamicas idiopaticas con adipsia, obesidad, alteracion de las 
capacidades de termorregulacion, alteraciones de las funciones hipofisarias o 
incluso midriasis arreflexiva. También se han observado, aunque en menor 
medida, algunos casos familiares de hipernatremia adipsica. 


Neuropsicologia del instinto de defensa y de la agresividad 


Es posible considerar que la percepcion de un peligro genera, segtin los casos, 
la huida o el ataque de la misma manera que la depredacion es la condicion de 
supervivencia de algunas especies animales, y decir que el hombre prehistérico 
es depredador significa que vivia gracias a la caza y la pesca (Larousse, 1985). 
De esta manera se entienden los vinculos que unen la agresividad (etimolégica- 
mente «ataque») al instinto de defensa y especialmente al instinto de supervi- 
vencia (de si mismo, por tanto, de la especie) en general. Pero, jes la agresivi- 
dad algo mas que un comportamiento «defensivo»? La simple observacion de 
los comportamientos humanos muestra la existencia de una agresividad «ofen- 
siva> que no parece depender de una necesidad de supervivencia y que lleva a 
considerar la agresividad un «impulso espontaneo, una energia endégena que 
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debe descargarse» (Lorenz citado por Karli, 1996) y, por tanto, un instinto «au- 
tonomo», a veces a la merced del instinto de supervivencia. Para Freud, coha- 
bitan dos instintos del «Yo»: el instinto sexual o de vida «del Yo» libidinoso y 
el instinto de muerte «del Yo». A estos instintos «del Yo» se oponen dos gru- 
pos de instintos «objeto»: un instinto sexual objeto (instinto de vida) y un ins- 
tinto de muerte objeto que se expresa por la agresion. De esta forma, Freud 
«hace derivar la agresién de la proyeccién hacia fuera, bajo la presidn de los 
instintos de conservacion del individuo, de los instintos de muerte originales 
que lo habitan» (Marie Bonaparte, 1951). Estos impulsos deben ser manejados 
socialmente. De esta manera, la conciencia moral nace, segtin Freud, de la re- 
nuncia a la satisfaccion de los instintos. Ademas, el destino de las pulsiones 
puede ser la represion o la sublimacion, lo que significa que «el instinto se em- 
plea en otro dominio donde las realizaciones de valor social son posibles» (Ma- 
rie Bonaparte, 1951). Asi, la sed de conocimiento podria ser una sublimacién 
del instinto de agresion. 


Neurobiologia de la agresion 


La agresion o la huida son provocadas por una emoci6n desencadenada por una 
situaci6n que el individuo considera una amenaza para su integridad. Se en- 
tienden asi los vinculos existentes entre el dolor y las reacciones agresivas. De 
todas maneras, los experimentos en animales han demostrado que la eferves- 
cencia emocional que procede y acompafia a la agresién puede ser de una in- 
tensidad muy variable; asi, las estimulaciones del hipotalamo lateral desenca- 
denan en el gato un ataque «frio» hacia la rata puesta frente a él, mientras que 
las estimulaciones mediales conllevan un comportamiento agresivo acompafia- 
do de una tormenta emocional intensa. La puesta en escena de un comporta- 
miento agresivo no se hace de manera estereotipada en una especie determina- 
da y a través de un estimulo: depende de numerosos factores, en particular de la 
experiencia anterior, a veces dotada de un refuerzo motivacional de naturaleza 
apetitiva y de una reduccion de la expresién emocional (véanse especialmente 
los experimentos en ratas muricidas: Karli). El entorno, la posicién dominan- 
te o de subordinado 0 el estado endocrino intervienen también en el desencade- 
namiento del comportamiento de agresion. Algunos experimentos optan por un 
sustrato diferente en las agresiones ofensivas y defensivas (unicamente las pri- 
meras son reducidas a través de lesiones hipotalamicas laterales de la rata). 

E] «sistema neuronal de aversion» (Karli) comprende la sustancia gris peria- 
cueductal y el hipotalamo medial cuyas estimulaciones eléctricas o neuroqui- 
micas generan comportamientos de huida o defensa e incluso comportamientos 
con intencion de interrumpir las estimulaciones eléctricas ejercidas en esas re- 
giones. Comportamientos de «seudorabia» (sham rage) de caracter defensivo 
con intensas manifestaciones vegetativas (pupilares, cardiacas, respiratorias, 
piloereccion) y motrices (espalda arqueada, morro alzado) representan mani- 
festaciones estereotipadas obtenidas en el animal decorticado mediante esti- 
mulacion del hipotalamo medial. Se ha demostrado que la amigdala facilita la 
seudorabia generada por la estimulacion hipotalamica y que esta facilitacion se 
transmite por un circuito en el que los aminoacidos excitadores acthan sobre 
los receptores NMDA de la sustancia gris periacueductal: el bloqueo de esos 
receptores a través del AP7 inhibe pues esas influencias facilitadotas. Las le- 
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siones del septum y del nucleo del rafe facilitan también el desencadenamiento 
de comportamientos agresivos. 

Se ha estudiado que la amigdala desempefia un papel importante en la regu- 
lacién emocional. Las lesiones de las amigdalas bilaterales generan en el mono 
una placidez emocional caracteristica del sindrome de Kliiver-Bucy (v. ante- 
riormente); la actividad de la amigdala, registrada por radiotelemetria en mo- 
nos que se desplazan libremente, es excitada en los encuentros sexuales y en 
las agresiones; la destruccion del septum genera en las ratas una hiperactividad 
que aumenta la probabilidad de agresion: esta facilitacion de la agresion es cla- 
ra cuando la rata es colocada por primera vez en su jaula en presencia de un ra- 
ton, pero no se observa si la rata ha sido previamente familiarizada con la pre- 
sencia de un ratén. Es elocuente constatar que este efecto preventivo de la 
familiarizacion desaparece cuando se efectia con una rata que sufre lesiones 
bilaterales de la parte corticomedial de las amigdalas. La «gelificacién» del 
comportamiento de la rata vencida frente a la rata vencedora se difumina des- 
pués de lesiones de las amigdalas. Estas constataciones experimentales confir- 
man el papel desempefiado por la amigdala en la interpretacion afectiva de las 
informaciones sensoriales, gracias sobre todo a los vinculos que se establecen 
entre la emocién «actual» y sus dimensiones cognoscitivas inseparables de la 
historia de cada individuo. Finalmente, de forma esquematica, la amigdala esta 
sometida al papel regulador y mas precisamente inhibidor de la corteza pre- 
frontal. 

En el plano neuroquimico, el GABA y la serotonina son mas bien inhibido- 
res de la agresividad, igual que las endorfinas. La facilitacion agresiva provo- 
cada por las lesiones del rafe se acompafian de la destruccidén de neuronas sero- 
toninérgicas que se proyectan tanto sobre el sistema limbico como sobre el 
sistema nigroestriado. Los farmacos antipsicoticos inhibidores de los recep- 
tores 5-HT2 de la serotonina poseen propiedades agresivoliticas. Cuando se 
efecttan en la parte de las sustancia periacueductal del animal, las microinyec- 
ciones de bicuculina que bloquea las transmisiones de GABA generan un com- 
portamiento agresivo de defensa. Las catecolaminas se comportan como esti- 
mulantes de la agresividad: se trata de la noradrenalina y sobre todo de la 
dopamina, neuromediadora de la via nigroestriada (de la cual se conoce el pa- 
pel en la motricidad), pero también de las vias mesolimbicas (que intervienen 
en la regulacion del humor) y mesocorticales (que intervienen en la puesta en 
escena de las capacidades de atencién y de planificacién). Los neurolépticos 
que bloquean los receptores dopaminérigicos son, por tanto, sustancias agresi- 
voliticas. 

Las manifestaciones agresivas se observan en numerosas patologias psi- 
quiatricas y neuroldgicas. 


Agresividad y psiquiatria 


La frecuencia de la agresividad observada en la patologia psiquiatrica (entendi- 
da como patologia debida a dolencias de lesiones del cerebro) explica el de- 
sarrollo de escalas destinadas a cualificar y cuantificar mejor los comporta- 
mientos agresivos. Podemos citar la escala de agresividad y disfuncion social, 
y la escala de agresividad manifiesta por Yudofsky (Overt Agression Scale). 
La primera, que debe realizarse después de una entrevista no estructurada, dis- 
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tingue la agresién hacia uno mismo (humor depresivo, impulsos de suicidio, 
odio hacia uno mismo, etc.) y la agresividad hacia el exterior (sobre todo irrita- 
bilidad, actos provocativos que molestan a la conducta social, agresividad ver- 
bal, violencia fisica hacia objetos fisicos 0 personas). La segunda, que puede 
llevarse a cabo por el equipo de enfermeria, tiene como objetivo la mejora de la 
calidad de observacién de los pacientes agresivos hospitalizados; se compone 
unicamente de cinco elementos: agresividad verbal, agresi6n fisica a objetos, 
hacia uno mismo, hacia los demas y un item llamado intervencién que agrupa 
la terapéutica mostrada y las consecuencias fisicas de la agresividad (Guelfi, 
1996). Por tanto, se pueden observar conductas agresivas en los sindromes psi- 
coticos, en estados de retraso mental, en estados de adiccién, tratandose tanto 
de un efecto secundario de una sustancia psicoactiva, de un sindrome de absti- 
nencia o de actos generados por el deseo de procurarse drogas. La ingestion 
desproporcionada de alcohol, la abstinencia o los trastornos del caracter que 
acompafian al alcoholismo también pueden justificar manifestaciones agresi- 
vas, y la lista continua. El DSM esconde «trastornos de la adaptacién» (reac- 
ciones a factores de estrés) que se acompajfian de «trastornos de la conducta» 
que suponen romper con las normas sociales (actos delictivos, rifias, vandalis- 
mo, conduccion temeraria, etc.). El DSM, al igual que la clasificacion interna- 
cional de los trastornos mentales y del comportamiento (CIE-10), esconden 
también una «personalidad antisocial» (todavia llamada amoral o psicdpata) 
caracterizada, entre otras cosas, por la inestabilidad en las relaciones y la profe- 
sion y la intolerancia a la frustracién con «bajada del umbral de descarga de 
agresividad», lo que explica las peleas, actos delictivos, violencia hacia el con- 
yuge o hijo/s. Este diagnostico esta reservado a adultos (mayores de dieciocho 
afios) y a trastornos de conducta acontecidos antes de los quince afios. En el 
cuadro de «trastornos del control de impulsos», el DSM aisla un «trastorno ex- 
plosivo intermitente» (dyscontrol syndrome) que se inicia generalmente entre 
los veinte y los cuarenta afios, caracterizado por episodios aislados y repetiti- 
vos de pérdida de control de los impulsos agresivos que concluyen «en hechos 
graves o en la destruccién de bienes», mientras que entre los episodios no exis- 
te ninguna manifestacion de impulsividad o de agresividad. Este trastorno debe 
entonces distinguirse de una personalidad emocionalmente labil de tipo impul- 
sivo con arrebatos e intolerancia a cualquier critica (CIE-10). En el caso del 
nifio, se pueden observar trastornos de conducta (a veces relacionados con una 
hiperactividad con déficit de atencién) caracterizados (DSM y CIE-10) por 
manifestaciones agresivas agudas (robos, incendios, crueldades hacia los ani- 
males, etc.), que comienzan generalmente en periodos cercanos a la pubertad, 
un comienzo precoz que aumenta el riesgo de evolucion hacia una persona an- 
tisocial; una inestabilidad de las figuras paternales, la ausencia o el alcoholis- 
mo del padre constituyen, entre otros, factores que favorecerian esta situacion. 
Este trastorno debe distinguirse del trastorno de oposicién con provocacion: el 
comportamiento que no tiene la gravedad del trastorno de las conductas se ca- 
racteriza por continuas contestaciones de las palabras y de los actos de los adul- 
tos con una impulsividad que libera céleras, palabras soeces y una oposicion a 
los deseos formulados por la gente adulta (DSM y CIE-10). 

Algunas conductas agresivas (robo, homicidio, etc.) pueden no asociarse a 
una personalidad antisocial o a un trastorno mental: el DSM los denomina 
«comportamiento antisocial del adulto». Sobre este tema se puede decir que es- 
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tudios con tomografia por emision de positrones han mostrado un hipometabo- 
lismo temporal en sujetos con comportamientos especialmente violentos (Sei- 
denwurm et al., 1997). 


Agresividad y neurologia 
© Aspectos generales 


La multiplicidad de lesiones sugeridas por la experimentaciOn animal y la ar- 
quitectura de las conductas agresivas cuyo centro es el sistema limbico y esta 
regulada por la neocorteza, especialmente la frontal, explican la frecuencia de 
manifestaciones agresivas observadas cuando se dan dajfios cerebrales. 

Esos estados de agitaci6n no facilitan el examen clinico y, por tanto, el diag- 
nostico etioldgico que, sin embargo, no debe ser obviado a favor de un procedi- 
miento sintomatico que pretende la administracién de un neuroléptico para tra- 
tar la agitacion, olvidandose de buscar los argumentos anamnésicos y clinicos 
a favor de una hipoglucemia, una hemorragia meningea 0 meningoencefalitis. 
El delirium trémens es una causa tipica de confusién agitada que puede escon- 
der una patologia asociada (v. mas adelante). 

La agresividad, observada en las otras zonas de dajfio cerebral, tiene multi- 
ples presentaciones clinicas y sdlo es considerada de forma aut6noma en teo- 
ria; de hecho, hay que distinguir: 


— Las descargas agresivas que forman parte del cuadro de labilidad emocio- 
nal: asi, se observa que, a la minima contrariedad, se produce una reaccion de 
catastrofe con llantos y gritos o una reaccion de célera con insultos 0 agresivi- 
dad gestual. 

—Las manifestaciones agresivas que acompafian a las conductas de oposi- 
cidn respecto a los deseos del entorno. 

—Los estados de agitacién entremezclados con manifestaciones agresivas: 
pueden expresar un estado psicotico con delirio 0 alucinaciones «legitimando» 
la agitacion acompafiada o no de ansiedad; también puede manifestar tanto una 
hiperactividad psicomotriz con deambulaci6n, vagabundeo o incluso fugas, asi 
como una acatisia aguda fuerte de ansiedad e irritabilidad incrementadas por 
las solicitudes contundentes de inmovilidad por parte del entorno. Es necesario 
diferenciar también las agitaciones que acompafian a una confusion mental que 
pueden deberse a la disminucién de la conciencia y expresar la reacci6n del pa- 
ciente respecto a un entorno que considera amenazante, o sea, sacado de la te- 
matica del delirio onirico. 

—Conductas de desinhibicion (de tipo frontal) en el transcurso de las cuales 
los temas groseros de contenido erdtico 0 gestos inapropiados pueden ser inter- 
pretados como manifestaciones de agresiOn. 

— El calificativo de ataque de rabia se atribuye a veces a agresiones desenca- 
denadas por estimulaciones no especificas, de gran violencia, sin objetivo con- 
creto que no pueden ser controladas voluntariamente. Estos ataques de rabia 
provienen de lesiones (p. ej., tumorales) temporales (de la amigdala), hipotala- 
micas, de la region septal o del talamo anterior. Debido a su violencia y al ca- 
racter estereotipado de su desarrollo y de los comportamientos motores (gritos, 
mordeduras, etc.), pueden recordar a la seudorrabia experimental (v. anterior- 
mente). La denominacion de ataque de rabia es atribuida, a veces, a las mani- 
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festaciones del trastorno explosivo intermitente cuando éstas son especialmen- 
te violentas, pero se integran dentro de los criterios del DSM: esto es asi para 
los dos casos de craneofaringioma estudiados por Tokonogy y Geller (1992). 


La multiplicidad de situaciones clinicas que pueden incluirse en la agresivi- 
dad se ilustra especialmente a través de los distintos items/elementos del inven- 
tario neuropsiquiatrico de Cummings et al. (1994), en el transcurso del cual, de 
los diez elementos propuestos, la agresividad es especialmente buscada en dos 
de ellos (agitacion/agresion e irritabilidad), pero también puede ser consecuen- 
cia de las manifestaciones de los siguientes cuatro elementos (delirio, alucina- 
ciones, desinhibici6n y comportamiento motor aberrante). 


0 Algunas etiologias 


La confusion es una gran abastecedora de agitaciones agresivas cuyo mecanis- 
mo no es univoco. El problema es que el individuo confuso agitado no se deja 
examinar y que el seguimiento diagndstico se ve relegado a favor del unico tra- 
tamiento sintomatico de la agitacién. Es necesario, sin embargo, investigar an- 
tecedentes similares, signos de alcoholismo, fiebre, diabetes, traumatismo cra- 
neal, epilepsia, multiples intervenciones quirurgicas, que guiaran el diagnéstico 
etiol6gico. También es preciso saber desconfiar de un diagndstico demasiado 
rapido de delirium trémens que puede obviar otra patologia como una hemorra- 
gia meningea. 

El sindrome psicoorgdnico es una denominacion que hace referencia a las 
manifestaciones psiquicas de dolencias cerebrales provocadas por una lesion o 
bien metabdlicas y que, en su aceptacion inicial, no sdlo designa trastornos de 
personalidad, sino también manifestaciones cognoscitivas caracterizadas por 
una mayor lentitud ideatoria, trastornos de atencion, del juicio, razonamiento 0 
memoria. Tanto el DSM como el CIE-10 individualizan las manifestaciones 
afectivas de dafios cerebrales organicos bajo el nombre de psicosindrome orga- 
nico para el primero y de trastorno organico de la personalidad para el segundo. 
De entre las caracteristicas de este sindrome, las que mas destacan son los de- 
sérdenes emocionales con labilidad, en los que el individuo pasa rapidamente 
de la euforia a la jovialidad, de la apatia a la cdlera agresiva, y también los com- 
portamientos antisociales (robo o insinuaciones sexuales son especificadas por 
el CIE-10). El DSM considera una presentacion particular del sindrome psico- 
organico de «tipo explosivo» cuando su caracteristica dominante esta represen- 
tada por ataques de «agresividad 0 célera». La lista etiologica es interminable. 
Mezcla lesiones focales frontales (manifestaciones 0 secuelas tumorales) mas 
bien responsables de la desinhibicién impulsiva, lesiones temporales y, en con- 
creto, lesiones en la parte anterior e inferior del l6bulo temporal que destruyen 
la amigdala o las estructuras que la rodean y cuya semiologia puede expresar 
un ¢rastorno explosivo intermitente, lesiones difusas 0 multifocales como la es- 
clerosis multiple, el lupus, secuelas de un traumatismo craneal o accidentes 
vasculares cerebrales, encefalopatias metabdlicas en general y las encefalopa- 
tias anoxicas, en particular (v. cap. 16). 

La agresividad es frecuente en el transcurso de sindromes demenciales. En 
la demencia de Alzheimer, la serie de Reisberg ef al. (1987) mostraba un 48% 
de individuos agitados, un 30% de individuos violentos y un 24% de indivi- 
duos que presentaban ataques de agresividad verbal, mientras que Méndez et 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de lasemociones 303 


al. (1990) cita una proporcion del 24,9% de individuos que presentaban actos 
agresivos. La agresividad puede ser consecuencia de pensamientos delirantes y 
de alucinaciones, por lo que se acompafiaria entonces de una evolucién mas 
aguda de la enfermedad y de un déficit en la comprension de la lengua. Gestos 
agresivos pueden sembrar estados de agitacién (en ocasiones con predominan- 
cia nocturna) que muestran desérdenes psicoticos, pero también una hiperacti- 
vidad motriz, deambulando o incluso vagabundeando. La agitacion es a menu- 
do un motivo de una institucionalizacién por agotamiento del conyuge o del 
cuidador principal. La acitasia puede ser la consecuencia de un tratamiento 
neuroléptico. Los comportamientos de deambulacién causan problemas im- 
portantes tanto en el domicilio como en las instituciones. Los trastornos del 
suefio se acompafian de deambulacién nocturna en el transcurso de los cuales 
la agresividad se puede encuadrar en conductas confusas. 

Las agresiones sexuales son poco frecuentes. La agresividad gestual 0 verbal 
durante la enfermedad de Alzheimer también se puede encajar en una labilidad 
emocional caracterizada por arrebatos y gestos violentos. Aun es dificil estable- 
cer correlaciones precisas entre la agresividad, a fortiori sus diversas formas 
clinicas, y la localizacion de las lesiones de la enfermedad de Alzheimer, de las 
cuales sabemos que no son ajenas al sistema limbico, especialmente a la amig- 
dala, sin quedar exentas la neocorteza y la corteza frontal en estados avanzados 
de la enfermedad. Desde el punto de vista neuroquimico, se sabe que los déficits 
no afectan tnicamente a los sistemas colinérgicos y que las tasas de serotonina, 
GABA y norepinefrina también estan disminuidas, pero los vinculos con las 
conductas agresivas todavia estan por determinar. Un aumento de los recepto- 
res adrenérgicos, y particularmente de los receptores «12, se puso de manifiesto 
en la corteza cerebelosa de un grupo de pacientes que sufren EA y son agresivos 
comparados con un grupo con el mismo grado de déficit cognoscitivo y no agre- 
sivos (Russo-Neustadt y Cotman, 1997). Las conductas agresivas suelen ser mas 
frecuentes al progresar el deterioro cognoscitivo pero, sin embargo, no se trata 
de una ley general; de esta forma, los desordenes psicdticos pueden provocar 
una institucionalizacion mas rapidamente, independientemente del grado de 
deterioro cognoscitivo; parece ser que proceden de zonas lesionadas electivas, 
especialmente en el area temporoprosubicular medial y en la corteza frontal me- 
dia y se acompafian de tasas mas elevadas de norepinefrina en la sustancia negra 
y de tasas mas bajas de serotonina en el prosubiculum. 

En el transcurso de las demencias frontotemporales, la desinhibicion puede 
engendrar una impulsividad o actos de violencia; las discusiones mantenidas 
son mas groseras que agresivas y las conductas sexuales fuera de lugar no se 
acompafian generalmente de agresidn; cuando se trata de actividades ritualiza- 
das, se pueden acompafiar de agresividad cuando éstas son contrariadas por el 
entorno (Pasquier y Lebert, 1995). Finalmente, la agresividad puede a veces in- 
tegrarse dentro de los trastornos psicoticos. 

Las demencias vasculares pueden acompaiiarse de apatia o de irritabilidad, 
y los trastornos psicéticos pueden manifestar también agresiones. La agresivi- 
dad verbal o gestual puede ser una de las manifestaciones de los accidentes 
vasculares cerebrales: las conductas de irritabilidad y de violencia serian mas 
frecuentes cuando el hemisferio izquierdo es alcanzado y se verian favorecidas 
por su proximidad al polo frontal y la gravedad del déficit cognoscitivo (Para- 
diso et al., 1996). 
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La enfermedad de tics de Gilles de la Tourette puede ir acompaiiada de labi- 
lidad emocional, de crisis de cdlera 0 de agresividad. 

La enfermedad de Huntington comporta normalmente manifestaciones 
agresivas que podrian ser mas frecuentes que en la enfermedad de Alzheimer 
(Burn et al., 1990), mientras que la apatia y la irritabilidad aparecen con seme- 
jante frecuencia en los dos grupos de enfermedades estudiadas. 

En el transcurso de la enfermedad de Parkinson, la agresividad puede acom- 
pafiar la tematica delirante o con alucinaciones de la psicosis parkinsoniana, cuya 
aparicion puede verse favorecida por las terapias de la enfermedad. Los mode- 
los animales (Parkinson en el MPTP) sugieren que la coactivacidn de los re- 
ceptores D1 y D2 es necesaria para inducir la hiperactividad y la agresividad, y 
por esta razon una estimulacion desequilibrada de los dos receptores, por ejem- 
plo una accion agonista parcial D2 y total D1, podrian mejorar los efectos se- 
cundarios comportamentales de los agonistas dopaminérgicos. Muy particular 
es el cuadro de «trastornos comportamentales del suefio rapido», caracterizado 
por excesos de agresividad gestual hacia la pareja considerado un enemigo 
dentro de un suefio agitado, cuya poligrafia demostrara que es coetaneo al sue- 
fio paraddjico. 

Los traumatismos craneoencefalicos pueden complicarse desde su trata- 
miento inicial, pero también de forma prolongada con estados de agitacién y 
manifestaciones agresivas que, con la desinhibicion y el aislamiento social, 
constituyen las modificaciones postraumaticas mas comlnmente observadas. 
Puede tratarse de agresiones fisicas, de crisis de célera, de agresiones verbales, 
de impulsividad, de una hiperactividad motriz, a veces asociadas a un contexto 
de confusion (Fugate ef al., 1997). Se ha podido observar un trastorno explosi- 
vo intermitente durante las contusiones temporales anteriores; estudios realiza- 
dos en antiguos combatientes de la guerra de Vietnam que sufrieron traumatis- 
mos craneales han demostrado que la violencia y la agresividad no estaban 
asociadas al alcance de las lesiones cerebrales, sino a su localizacién en la par- 
te ventromedial del lobulo frontal. Estudios tomograficos monofotdnicos han 
podido mostrar, por un lado, un vinculo entre las conductas de desinhibicion y 
las anomalias de la perfusion frontal y, por otro, entre la agresividad y las ano- 
malias de la perfusion del hemisferio derecho. 

Los vinculos entre epilepsia, agresividad y violencia han sido objeto de nu- 
merosos debates. 

Los trabajos de F. Minkowska sacaron a la luz en 1923 la nocién de una ca- 
racterizacion epiléptica o «gliscroidia»» compuesta por dos polos, uno adhesivo 
(bradipsiquia, viscosidad) y otro explosivo, con descargas agresivas subitas y 
violentas. Estos trabajos fueron posteriormente muy criticados (Marchand y 
Ajuriaguerra, 1948) debido a la dificultad de determinar lo que, en los trastor- 
nos de personalidad observados en la epilepsia, corresponde a las eventuales 
lesiones cerebrales, a una psicopatologia anterior, a las repercusiones psicold- 
gicas de la epilepsia y a las consecuencias sociales, a los tratamientos seguidos, 
sobre todo cuando las crisis se han iniciado durante la infancia y se han contro- 
lado mal. Sin embargo, la existencia de cambios en la personalidad durante las 
epilepsias temporales ha sido atribuida a un estado de estimulacién de las es- 
tructuras limbicas por descargas del foco epiléptico. Se crea una hiperconexi6n 
entre la neocorteza temporal y las estructuras limbicas, lo que explica la exa- 
cerbacion emocional con rasgos como una tendencia obsesiva, creencias reli- 
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giosas muy acentuadas o preocupaciones filosdficas, hipergrafia, tendencias 
depresivas, hiposexualidad, irritabilidad e impulsividad, estas dos ultimas par- 
ticularmente asociadas a los desérdenes del hemisferio derecho; de esta forma 
se realizaria de algtin modo «el negativo del sindrome de KItiver-Bucy» (Fa- 
vel). Aunque estas demostraciones hayan reabierto los debates sobre una posi- 
ble peligrosidad «epiléptica», los estudios epidemioldgicos no confirman al 
100% que los episodios de violencia sean mas frecuentes en los pacientes que 
sufren epilepsia temporal que en la poblacién normal o en grupos de individuos 
con problemas de integracion social. Algunos estudios no han podido demos- 
trar vinculo alguno entre los diferentes parametros de la historia de la epilepsia 
(en especial el tipo clinico de las crisis) y los actos de violencia. El inventario 
de hostilidad de Buss-Durkee ha podido demostrar que las epilepsias tempora- 
les izquierdas eran las que se acompafiaban mas frecuentemente de sentimien- 
tos hostiles, las epilepsias bilaterales aparecian como las mas agresivas, mien- 
tras que no existia diferencia significativa entre las epilepsias-ausencias y los 
sujetos control (Devinsky ef al., 1994). Como se puede ver, la diversidad de las 
poblaciones estudiadas y la diversidad de métodos aptos para valorar los com- 
portamientos agresivos dificultan concluir sobre la realidad de una agresividad 
interictal especificamente relacionada con la epilepsia temporal. 

De esta manera, podria ser necesario analizar en qué condiciones la epilep- 
sia podria manifestarse con conductas de agresividad y violencia: 


—La agresividad «critica» puede deberse a crisis parciales complejas (con 
descargas que afectan a las estructuras limbicas, especialmente al hipocampo y 
a la amigdala) y no tiene todavia explicacion univoca; reaccién del sujeto ante 
un entorno que considera amenazante, reaccin ante tentativas de contencion, 
reaccion del sujeto ante un sentimiento de miedo o célera, automatismos psico- 
motor que crean descargas verbales o posturas corporales agresivas. Dichas 
«violencias» criticas son en todo caso repentinas, no planificadas u organizadas 
y su frecuencia es baja: 33 comportamientos violentos han sido detectados en 
19 pacientes en una serie de 5.400 sujetos (0 sea, el 0,4%, Delgado ef al., 1981). 

— La agresividad puede ser una de las manifestaciones de las psicosis posic- 
tales e interictales (v. pag. 328). 

— Las agresividades medicamentosas tales como las observadas en nifios tra- 
tados por clobazam para epilepsia refractaria: las manifestaciones agresivas se 
acompanian de insomnios, de una actividad motriz incesante y acaban cediendo 
después de unas semanas ante el efecto de la sustancia; estas complicaciones 
deben ser especialmente buscadas en nifios con trastornos del desarrollo (autis- 
mo, retraso mental, etc.). 


El sindrome de Lesch-Nyhan es una dolencia asociada a la X caracterizada 
por la aparicion en la nifiez de trastornos que asocian un comportamiento com- 
pulsivo de autoagresividad, movimientos coreoatetdsicos, una distonia, una es- 
pasticidad o una hiperuricemia. Esta enfermedad se acompajia de un déficit en 
hipoxantina guanina fosforiltransferasa y de un déficit dopaminérgico presi- 
naptico que afecta a todos los circuitos en los que interviene la dopamina (Ernst 
et al., 1996). La pregunta es saber si el déficit dopaminérgico justifica los com- 
portamientos auto y heteroagresivos, lo que parece una paradoja, pero podria 
ser debido a la aparicion a partir del periodo embrionario, a la repercusion de 
este déficit sobre otros sistemas de neuromediacion (p. ej., una subida de la tasa 


306 Neuropsicologia 


de metencefalina y una disminucién de la tasa de sustancia P del estriado mos- 
trada en modelos experimentales en animales de destruccién dopaminérgica 
(Sivam, 1989; Pickel et al., 1994). También pueden observarse en el sindrome 
de Prader-Willi comportamientos de automutilacion con crisis de céleras. 


Agresividad y sueno 


Los actos de violencia perpetuados durante el suefio pueden preocupar al entor- 
no y, en caso de homicidio, generar problemas medicolegales complicados. 

Algunas manifestaciones violentas pueden producirse en un periodo de con- 
fusion acompafiando al despertar (Bankalo, 1974) y podrian verse favorecidas 
por el alcoholismo 0 un sindrome de apnea del suefio: se incorporan a un pro- 
blema mas general, el de los estados de embriaguez confusa. También puede 
tratarse de manifestaciones de violencia «epiléptica» critica que aparece duran- 
te el suefio (v. anteriormente). 

El sonambulismo 0, mas rararamente, el panico nocturno del adulto (para- 
somnias del suefio lento) pueden acompafiarse de manifestaciones agresivas. 

Los desérdenes del comportamiento del suefio rapido son actos de violencia 
dirigidos hacia la pareja durante suefios terrorificos cuya aparicion es posible 
debido a la ausencia de la atonia muscular que normalmente se observa duran- 
te el suefio paraddjico. Estos trastornos afectan a uno de cada dos pacientes 
(Tan et al., 1996) que presentan una patologia asociada: enfermedad de Parkin- 
son, demencia, atrofia multisistémica, enfermedad a cuerpos de Lewy difusos, 
accidente vascular cerebral 0 narcolepsia. 


Perspectivas terapéuticas 


El tratamiento de las crisis agresivas agudas se confunde en la practica con el 
de los estados de agitacion, y los dos grandes tipos terapéuticos utilizados son 
las benzodiacepinas y los neurolépticos. Esto no excluye ni el intento de esta- 
blecer un didlogo con el individuo agitado ni, sobre todo, la busqueda de una 
causa que implique un tratamiento especifico. 

Una multitud de farmacos han sido contemplados en el tratamiento de las 
agresividades cronicas o reincidentes. Este es el caso del litio (en particular en 
las agresividades postraumaticas y retrasos mentales, de los B-bloqueantes, es- 
pecialmente en lesiones cerebrales organicas y retrasos mentales), del acido 
valproico y de la carbamacepina (en particular en las agresividades de las epi- 
lepsias, pero también en las agresividades postraumaticas y la carbamacepina 
para las agresividades de los adultos). Naturalmente, las benzodiapecinas y los 
neurolépticos conservan sus indicaciones. Ocuparse de la enfermedad-causa 
también debe mejorar la agitacion (psicosis 0 sindrome de hiperactividad con 
déficit de la atencién). Las agresiones sexuales pueden depender de la depome- 
droxiprogesterona (Sheard, 1988). Estos avances a nivel farmacoldgico no eli- 
minan el papel que debe desempefiar la psicoterapia. 

Cabe recordar que el sonambulismo, asi como los desérdenes comporta- 
mentales del suefio rapido, pueden mejorarse a través del clonacepam. 

Queda decir que a pesar de los problemas éticos surgidos por la provocacién 
de dafios cerebrales, algunas publicaciones presentan los resultados de la psi- 
cocirugia: amigdalotomias bilaterales o hipotalamotomias posteromediales 
(Ramamurthi, 1988). 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Neuropsicologia de las emociones 307 


MiMICAS EMOCIONALES 


La identificacion de las mimicas emocionales presentadas en fotografias 0 en 
dibujos es independiente (pues es frecuentemente disociada) del reconoci- 
miento de las fisionomias en si mismas. En el individuo normal, la superiori- 
dad del hemicampo visual izquierdo en la identificacién de las mimicas emo- 
cionales se admite generalmente. Entre los sujetos con dajio cerebral, en la 
mayoria de los casos existen resultados mas mediocres en pacientes con lesio- 
nes del hemisferio derecho para reconocer, seleccionar en una prueba de elec- 
cién multiple y emparejar expresiones emocionales (triste, alegre, sorprendi- 
do, inquieto, en cdlera o indiferente) incluso si provienen de caras diferentes; 
pero, en los mismos sujetos, los resultados son también mas mediocres en las 
pruebas de emparejamiento de caras neutras, explorando, por lo tanto, el reco- 
nocimiento de fisionomias. No obstante, los resultados en los dos tipos de 
pruebas (reconocimiento de la emocién y reconocimiento de la identidad) no 
estan relacionados (Benton y cols., 1968), lo que demuestra que el déficit de 
los sujetos con lesiones derechas en la discriminacion de las mimicas emocio- 
nales es independiente del déficit visoperceptivo, incluso si estos dos déficits 
pueden coexistir. Actualmente, no es posible afirmar, incluso en estudios con 
sujetos normales, que exista una superioridad del hemisferio derecho para la 
identificaci6n de emociones negativas, aunque se haya podido observar un dé- 
ficit selectivo en el reconocimiento de esta categoria en sujetos con una lesién 
del hemisferio derecho. La identificacién emocional permanece alin mas en el 
dominio de la investigacién que en el de la practica clinica. No obstante, las 
alteraciones selectivas del reconocimiento de las emociones con respecto a 
las capacidades de reconocimiento de identidad de los rostros han sido obser- 
vadas en sujetos que sufren lesiones en el hemisferio derecho, especialmente 
en la regi6n temporoparietal, cuya importancia en el tratamiento de las mimi- 
cas emocionales se confirma por el diagnéstico por neuroimagenes dinamicas. 
Los trabajos de Adolphs y Damasio (en Borod) han demostrado que los suje- 
tos que tienen un déficit del reconocimiento de las mimicas emocionales tie- 
nen lesiones que implican la corteza primaria somatosensitiva, quiza el SIL, la 
insula, la parte anterior del giro supramarginal, pero también la sustancia blan- 
ca subyacente que asegura la conexion entre la corteza somatosensitiva y la 
corteza visual. Estos resultados constituyen un argumento importante para 
convertir al hemisferio derecho, hemisferio «dominante» para la representa- 
cidn del cuerpo (como atestigua la anosognosia de los hemipléjicos izquier- 
dos), hemisferio especializado en el tratamiento de las informaciones corpora- 
les de orden emocional. Pero un déficit del reconocimiento de las expresiones 
faciales y de la prosodia emocional también puede ser observado en lesiones 
frontales, en particular en las ventrales (Hornak). Ya se ha visto anteriormente 
que las lesiones amigdalianas también pueden entrajfiar un déficit del reconoci- 
miento de las expresiones emocionales de miedo o de expresiones similares 
(cOlera, sorpresa, etc.). La enfermedad de Parkinson puede acompafiarse de un 
déficit del reconocimiento de expresiones faciales emocionales (Borod) que se 
podria pensar que estan en relacion con la lesidn de los circuitos frontoestria- 
tales o con la existencia de lesiones de la amigdala (cuerpos de Lewy, v. cap. 
16, «Deterioros cognitivos y demencias de las enfermedades del sistema ex- 
trapiramidal», pag. 239). La primera hipotesis podria privilegiarse cuando 
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esos trastornos aparecen después de la intervencion para la estimulacion del 
nucleo subtalamico (Dujardin). 

Los déficits del reconocimiento de las emociones expresadas por las caras 
contribuyen a alterar la capacidad para interactuar de manera adaptada con el 
otro, es decir, la cogniciOn social y, en particular, la empatia (v. cap. 18). 

La anomia categorialmente especifica para la expresion facial puede obser- 
varse en caso de lesion callosa: el sujeto no puede denominar ni designar bajo 
orden verbal las mimicas emocionales, mientras que las diferentes expresiones 
faciales se reconocen y se clasifican correctamente, lo que podria significar la 
desconexion entre el hemisferio derecho, donde estarian almacenadas las «re- 
presentaciones» emocionales faciales y las areas del lenguaje. 

Los trastornos de la expresion de las mimicas emocionales han sido objeto 
de apreciaciones diversas. Han dado lugar a distinguir las expresiones faciales 
voluntarias, bajo orden del experimentador, de las expresiones faciales espon- 
taneas en respuesta a escenas placenteras o desagradables. Las lesiones fronta- 
les, sea cual sea el hemisferio lesionado, provocan un déficit de la expresion 
emocional espontanea y voluntaria. Las observaciones realizadas comparando 
la expresividad facial espontanea y voluntaria de sujetos con lesiones hemisfé- 
ricas derechas e izquierdas han mostrado a veces un trastorno de los sujetos le- 
sionados a la derecha, mientras que, en otras ocasiones, los resultados no son 
diferentes sea cual sea el hemisferio lesionado. 

Paresia facial emocional. Era clasico considerar que las paresias faciales 
centrales, relacionadas con una lesién del fasciculo piramidal de las cuales se 
sabe que afectan con predileccion al territorio facial inferior, aparecen selec- 
tivamente en la mimica voluntaria (pidiendo al enfermo que saque la lengua, 
sople o silbe) y que se atentian durante la mimica espontanea (disociacién auto- 
matico-voluntaria). No obstante, se ha mostrado que en ciertos casos de parali- 
sis facial central se observaba una disociaciOn automatico-voluntaria inversa, 
es decir, que la paralisis facial aparecia selectivamente en la mimica automati- 
ca y, particularmente, emocional. Las paresias faciales emocionales se derivan 
de lesiones corticales y subcorticales del l6bulo frontal y, en particular, del area 
motora suplementaria, de lesiones talamicas anteriores (infarto del territorio de 
la arteria tuberotalamica), pero también posteriores, del 16bulo temporal (por- 
cién medial), del territorio lenticuloestriado, de la region subtalamica y del me- 
sencéfalo dorsal, mientras que las paresias faciales voluntarias, que respetan la 
mimica emocional, indican una lesi6n hemisférica que no afecta a los lobulos 
frontal y temporal, ni a los nucleos grises centrales, sino al cortex motor o al 
fasciculo piramidal hasta la capsula interna. 


REACCIONES EMOCIONALES AUTONOMAS 


El estado de alerta provocado por la emocion y relacionado con la puesta en 
marcha de una red corticolimborreticular se manifiesta en la periferia por una 
activacion del sistema nervioso simpatico. La exploracion de esta activacion 
por la respuesta galvanica de la piel (reflejo cutaneo simpatico) o por la acele- 
raciOn del ritmo cardiaco muestra una reduccién de esas respuestas en sujetos 
con lesiones del hemisferio derecho, mientras que con lesiones del hemisferio 
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izquierdo, esas mismas respuestas pueden exagerarse. Por tanto, parece que el 
hemisferio derecho ejerce normalmente una influencia activadora sobre la for- 
macion reticular, mientras que la influencia del hemisferio izquierdo seria mas 
bien de tipo inhibidor. 


LA PROSODIA EMOCIONAL Y SUS ALTERACIONES 


El contenido lingtiistico del lenguaje oral esta acoplado con una «entonacidn» 
que puede ser neutra 0 que puede contribuir a «colorear» afectivamente el con- 
tenido lingiiistico. Asi definida, la prosodia emocional, sostenida por los carac- 
teres melddicos de la expresion verbal, depende a la vez del deseo del locutor 
(un evento triste o alegre puede anunciarse con una voz «neutra») y del conte- 
nido lingtiistico con el cual la entonacion (alegre, triste 0 colérica) se pone en 
armonia. La entonacién también puede acompafiarse de una expresion gestual 
de la cara, de los miembros, en coherencia con el significado afectivo de los 
mensajes verbales. Por tanto, el examen de la prosodia emocional comporta: 


— La observacion de la manera en que el sujeto habla y responde a las cues- 
tiones que se le preguntan. 

— El estudio de la comprensién emocional: una frase semanticamente neutra 
(«Juan juega a las canicas») se pronuncia de manera neutra, triste, alegre, 
asombrada, en célera, pidiendo al sujeto que reconozca, eventualmente bajo 
eleccién multiple, la entonacién emocional. Se le pide que se situe detras del 
examinador, para que el reconocimiento auditivo no proceda de la mimica del 
examinador. 

— El estudio de la repeticion con la misma entonacion que el examinador da 
auna frase neutra, realizada de manera neutra, triste, alegre, asombrada 0 colé- 
rica. 


Asi, podremos reconocer déficits de la prosodia emocional espontanea y re- 
petida, asi como de la comprension de la melodia afectiva del lenguaje que son 
gestionadas por el hemisferio cerebral derecho. De esta manera, un estudio 
comparado de la comprension de las prosodias emocionales (feliz, triste 0 colé- 
rica) y no emocionales (interrogaciones, ordenes, etc.) en sujetos con lesiones 
hemisféricas derechas e izquierdas ha podido demostrar que, comparados con 
sujetos normales, los dos grupos de enfermos tienen resultados mas mediocres 
en ambos tipos de tests; no obstante, los resultados de los sujetos con lesiones 
derechas eran peores que los de los sujetos con lesiones izquierdas en el test de 
la comprension emocional. La clasificacion de Ross y cols. (1981) y de Mesu- 
lam (1985) ha intentando, por tanto, un paralelismo entre las afasias y las apro- 
sodias (tabla 17.1). La aprosodia motora se caracteriza por una preservacion 
de la comprensi6n emocional prosddica y gestual, mientras que la expresién 
prosddica espontanea y repetida es muy deficitaria: los enfermos hablan de ma- 
nera afectivamente monotona ya estén o no depresivos; las lesiones afectan al 
opérculo frontal y parietal anterior derechos (en espejo de las lesiones que pro- 
vocan a la izquierda la afasia de Broca), pero también a los nucleos grises cen- 
trales y a la capsula interna del lado derecho, y existe una hemiplejia derecha 
acompafiada 0 no de trastornos sensitivos. La aprosodia sensorial es una «sor- 
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Tabla 17.1. Clasificacion de las aprosodias (de Ross y Mesulam) 


: sae ..| Comprension de las 
Prosodia | Repeticién | Comprension 5 
e Be Bie expresiones gestuales 
espontanea | prosodica | prosddica é 
emocionales 
Aprosodia motora - - + + 
Aprosodia sensorial + = - = 
Aprosodia global - = = a 
Aprosodia transcortical motora - + + + 
Aprosodia transcortical sensorial + + - = 
Aprosodia transcortical mixta - + - - 


dera» e incluso una «ceguera» emocionales (los pacientes que no comprenden 
la prosodia emocional, ni incluso los gestos que la acompafian) asociada a un 
déficit de la repeticion prosddica, mientras que la expresion prosddica esponta- 
nea es normal. Los sintomas neurolégicos comportan una hemianopsia lateral 
homonima izquierda y, a veces, un sindrome de Verger Déjerine del hemicuer- 
po izquierdo; las lesiones afectan al hemisferio derecho, en espejo de las que 
provocan la afasia de Wernicke. La aprosodia global, que se asocia a una he- 
miplejia sensitivo-motora izquierda importante con una hemianopsia, afecta a 
todos los aspectos receptivos y expresivos de la prosodia y es el producto de 
vastas lesiones perisilvianas 0 subcorticales derechas analogas a las que provo- 
can, a la izquierda, una afasia global. Las otras aprosodias son muy excepcio- 
nales y las correlaciones antomoclinicas inciertas. La aprosodia transcortical 
motora afecta a la prosodia espontanea, mientras que la comprension y la repe- 
ticion estan preservadas. La aprosodia transcortical sensorial afecta a la com- 
prension prosddica, mientras que la expresion prosddica es normal. La apro- 
sodia transcortical mixta afecta a la prosodia espontanea y a la comprensi6n 
prosddica, mientras que la repeticién prosddica es normal. 

La enfermedad de Parkinson podria acompaifiarse de trastornos de la expre- 
sion verbal de las emociones, distintas de la disartria parkinsoniana que provo- 
ca una hipotonia con una voz lenta y «mondtona». Trastornos de la compren- 
sion emocional afectarian a los parkinsonianos que tuviesen una disfuncién 
cognitiva (Benke), pero los estudios consagrados a las aprosodias parkinsonia- 
nas y a sus eventuales mecanismos todavia son excepcionales. 

Las afasias, incluso muy reducidas, pueden expresar entonaciones emocio- 
nales variadas que pueden hacer variar la entonacion de una estereotipia, en 
funcion de lo que el paciente desea comunicar, asi como la emocidn puede per- 
mitir ocasionalmente la emision de un segmento de frase y, por tanto, puede ser 
uno de los elementos que desencadenen la disociacién automatico-voluntaria 
del lenguaje. Ademas, la afasia puede ver mejoradas sus capacidades de com- 
prension del lenguaje gracias a la prosodia emocional. 

En relacion con este aspecto, cabe recordar que fuera de la entonacion, las 
palabras o las frases ricas en contenido emocional tienden también a mejorar la 
comprension de los afasicos. 
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TRASTORNOS EMOCIONALES Y DANOS 
CEREBRALES 


Depresion 


Hoy en dia ya no es posible ignorar la frecuencia con que las manifestaciones 
depresivas pueden acompaijiar a las lesiones cerebrales. La depresion ha susci- 
tado abundante literatura que ha formulado hipotesis sobre la influencia de las 
localizaciones lesivas y de la lateralizacion hemisférica en la gestién emocio- 
nal, en general, y en la regulacion del humor, en particular (v. anteriormente). 
Pero la atenci6n prestada a la existencia de una depresidn en sujetos con dafio 
cerebral no se justifica por un mero interés heuristico. La depresion es sindni- 
mo de sufrimiento y ya, en si, esto no puede ignorarse en un procedimiento 
diagnéstico cuyo unico sentido fuese el preludio para un tratamiento; la depre- 
sion repercute también en las capacidades cognitivas, en la calidad de vida y en 
el pronéstico del déficit, como ya se ha demostrado por ejemplo en las depre- 
siones de los accidentes cerebrovasculares (Parikh ef a/.,1990). Finalmente, la 
depresion puede beneficiarse de un tratamiento farmacolégico y de una escu- 
cha psicoterapéutica. 


Deteccion, diagnostico y valoracion de la depresion 


La depresi6n es un trastorno del estado de animo, que se vuelve triste de mane- 
ra persistente e invasiva. La depresién no es, por tanto, un sentimiento puntual, 
sino un estado de tristeza perdurable que puede llegar hasta el «desagrado por 
la vida» (taedium vitae). Se acompafia de otros dos sintomas: el sufrimiento 
moral y la disminucion del «aliento vital», de las ganas de vivir. Dicha dismi- 
nuciOn o inhibicién se expresa por una apatia, con anhedonia, es decir, una in- 
capacidad de sentir placer, de interesarse por actividades familiares y sociales 
y por todo centro de interés habitual, profesional 0 de tiempo libre. Esta incapa- 
cidad de placer no se vive con indiferencia, sino con un intenso sufrimiento 
moral: el deprimido sufre una «anestesia afectiva», que no es una placidez sino 
una hipertimia dolorosa. Siente incapacidad, indignidad, disminucion de auto- 
estima, con una sensacion de culpabilidad, de fracaso y una vision pesimista 
del futuro; es una carga para él mismo y para los demas y puede estar invadido 
de un «rumiar depresivo». Los sentimientos depresivos predominan sobre todo 
por la mafiana: al levantarse, el dia parece interminable. Asi se explica el relati- 
vo bienestar al final de la jornada que se observa a veces. Alrededor de este nu- 
cleo depresivo gravitan trastornos del suefio, tipicamente durante la noche con 
grandes dificultades para dormirse y manifestaciones somaticas (trastornos del 
apetito, fatiga que aparece con frecuencia desde la mafiana e integrada en el 
malestar matinal o adelgazamiento). También se producen dificultades diag- 
nosticas: manifestaciones ansiosas, que «esconden» la depresidn, quejas hipo- 
condriacas que son a la vez, segun la expresion de Henri Ey, «temor y deseo de 
la enfermedad» y que es necesario saber relacionar con el estado depresivo, 
reacciones de hostilidad con quejas y recriminaciones combinadas con arran- 
ques de energia, que pueden hacer que no se reconozca la depresién y condenar 
al deprimido a una soledad en la que buscara consuelo de sus sentimientos de 
indignidad. El dolor moral es a veces tal que el depresivo piensa de manera ob- 
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sesiva en terminar con sus dias y sentar las bases de una verdadera planifica- 
cién de su suicidio. También puede de repente dejarse invadir por una pulsion 
suicida realizando el acto en si: es el raptus. Se ha podido sugerir que los esta- 
dos depresivos de tipo reactivos tenian una presentacion hostil, una menor in- 
hibicion y una tendencia mayor a amenazar de suicidio a su entorno. Una «per- 
sonalidad neurética» podria ser propensa a desarrollar depresiones reactivas. 
Reconocer la depresion no puede circunscribirse a una mera administracion 
de una u otra prueba de las numerosas propuestas como ayuda a la evaluacion y 
al diagndstico de la depresién. Ademas, es necesario, sin duda alguna, ir mas 
alla de los debates sobre si las depresiones son «reactivas» 0 son de causa orga- 
nica. Es mas eficaz considerar que la parte que compete al trastorno de adapta- 
cin a la enfermedad y la parte que compete a las consecuencias organicas de la 
enfermedad estan frecuentemente intrincadas y que la unica cuestion funda- 
mental es reconocer la depresi6n y evaluar su gravedad para poder organizar su 
terapia. Antes que hablar de una etiologia reactiva o bioldgica de la depresion, 
es necesario considerar los factores de riesgo de la depresion en el dafio cere- 
bral. Es cierto que son inespecificos: se trata, por ejemplo, de la manera en la 
que el equipo médico y el paciente gestionan el anuncio del diagnostico, las 
connotaciones prondésticas que se le asocian; se trata también de la manera en la 
que el enfermo va a poder hacer frente (to cope) a la angustia generada por las 
representaciones mentales de su enfermedad como de las consecuencias sobre 
su vida familiar y social: pondra en marcha estrategias de adaptacion psicoldgi- 
ca y comportamental (coping) que dependeran también de sus propia persona- 
lidad, de eventuales antecedentes depresivos, como de su contexto familiar y 
social. En efecto, se sabe como ciertas manifestaciones morbidas (afasia, hemi- 
plejia, paraplejia, etc.) pueden desorganizar el nucleo familiar, desestructurar 
la insercion social, cambiar la vida relacional en el seno de la pareja, de la fami- 
lia y de los amigos. Por tanto, es importante evaluar bien la vivencia del pa- 
ciente en la fase aguda de las afecciones de inicio brutal (como en los acciden- 
tes cerebrovasculares), pero también a lo largo de la evolucion, ya se trate de 
una afeccion inicialmente aguda o de una de evolucion progresiva como en la 
enfermedad de Parkinson o en la esclerosis multiple. También es necesario sa- 
ber que las esperanzas iniciales pueden dejar al paciente en un dinamismo que 
se desplomara cuando, por ejemplo, después de un ictus con hospitalizacion en 
un servicio de neurologia y posteriormente en uno de medicina de rehabilita- 
cion, el enfermo constatara a lo largo del tiempo que le sera necesario un duelo 
de una motricidad «normal» y que necesitara componer su vida con una minus- 
valia. Pero si admitimos que a minusvalia «igual» (aunque las comparaciones 
de déficits de etiologia neuroldgica y no neuroldgica como las de causa reuma- 
tolégica no sean casi habituales), las depresiones son mas frecuentes en enfer- 
mos con dajfio cerebral (ictus, esclerosis multiple); por tanto, es necesario con- 
siderar el dafio cerebral como factor de riesgo depresivo. Dicha opinion es 
corroborada por otras constataciones: en la esclerosis multiple por ejemplo, la 
frecuencia de la depresién es mas importante que en las afecciones del sistema 
nervioso periférico de igual minusvalia. Se ha observado las relaciones entre la 
depresion y la demencia (v. cap. 16) y entre la depresién y ciertas localizacio- 
nes lesivas, aunque los datos recogidos en la literatura vayan mas alla de la 
simple oposici6n entres las lesiones depresoras del hemisferio izquierdo y las 
lesiones euforizantes del hemisferio derecho. En todo caso, dichos factores de 
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riesgo de causa lesiva conducen a alteraciones bioquimicas que quedan com- 
prendidas de manera incompleta, incluso si se ha podido proponer distorsiones 
dopaminérgicas (p. ej., en la enfermedad de Parkinson), noradrenérgicas (p. ej., 
en lesiones del hemisferio izquierdo). La actividad de las diferentes clases tera- 
péuticas de antidepresivos (p. ej., los serotoninérgicos en las depresiones par- 
kinsonianas o después de accidentes cerebrovasculares) muestra que es necesa- 
rio evitar las explicaciones demasiado esquematicas. 

Los trastornos depresivos observados en los sujetos con dafio cerebral se cla- 
sifican normalmente en un trastorno depresivo mayor y en depresidn menor 
(distimia) en funci6n de los criterios propuestos por el DSM (III-R y IV) (ta- 
bla 17.2). La creacion en el DSM de una rubrica titulada «trastorno del humor 
asociado a una afeccién médica» acentua dicha relacion entre el trastorno del 
humor y la enfermedad organica, pero no modifica el diagnostico del estado de- 
presivo en si mismo. Cabe recordar que el diagnostico de trastorno depresivo 
necesita obligatoriamente la presencia de un humor depresivo (el paciente dice 
estar triste, desanimado, «no poder mas con su alma») o de una pérdida de inte- 
rés o de placer (al paciente ya no le gusta nada, ya no siente placer en sus activi- 
dades a habituales y el entorno lo describe como una apatia). El diagndstico 
puede ayudarse de cuestionarios (v. fig. 17.2) que recogen los criterios diagndés- 
ticos del DSM. El diagndstico de trastorno depresivo mayor necesita un criterio 
de duracion de al menos dos semanas; si el diagnéstico de distimia del DSM im- 
plica «un humor depresivo presente la mayor parte del tiempo durante al menos 
dos afios», es habitual ignorar ese factor de duracién en enfermos con afeccio- 
nes organicas y hacer el diagnostico de depresién menor bajo los unicos crite- 
rios sintomaticos. Siempre es necesario evaluar paralelamente las manifesta- 
ciones ansiosas asociadas a la depresion, a veces incluso en primer lugar. 

Las escalas de depresion cuantifican su gravedad, pero también permiten de- 
tectar un estado depresivo en funcién de la puntuacién obtenida por las res- 
puestas a las cuestiones realizadas al paciente. La escala de Goldberg (v. cap. | 
y fig. 17.2) esta destinada a detectar la ansiedad y la depresion en pacientes con 
enfermedades organicas. Pero existen otras herramientas: la escala de Beck 
(Beck Depresion Inventory) es una escala de autoevaluacion como la escala de 
Zerssen, que propone al paciente elecciones binarias de adjetivos y los cuestio- 
narios de depresion de Pichot. Entre las escalas de heteroevaluacién, podemos 
citar las de depresion y ansiedad de Hamilton, la escala de evaluacion de Mont- 
gomery y Asberg (MADRS), el diagrama HARD de Rufin y Ferreri, la escala 
HAD de Zigmond y Snaith (Hospital Anxiety and Depression Scale). La esca- 
la de Cornell, basada solo en la observacién del comportamiento de los enfer- 
mos, ha sido preconizada en sujetos dementes. La escala NPI de Cummings 
(inventario neuropsiquiatrico) evalua los trastornos del comportamiento de los 
sujetos dementes a partir del interrogatorio del entorno y comporta diez o doce 
dominios comportamentales como la depresion, ansiedad, apatia, trastornos 
del suefio, etc. 

La extrema diversidad de las escalas, las dificultades de asegurar la validez 
de ciertas respuestas en pacientes con trastornos del leguaje u otros déficits 
cognitivos explican sin duda las variaciones observadas en la estimaci6n de la 
frecuencia de las depresiones a lo largo de las afecciones cerebrales. Es necesa- 
rio afiadir que incluso analizando los criterios depresivos del DSM, algunos de 
ellos pueden confundirse con manifestaciones de la propia enfermedad causal, 
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Tabla 17.2. Cuestionario de diagnostico de un estado depresivo (DED) 


A1_ | Se siente triste, desanimado, que no puede mas? 


A2_ | ~No tiene esperanza en el futuro? 


B3 | gTiene menos ganas de hacer cosas que antes le interesaban? 


B4_ | ¢Su entorno dice que usted esta apatico? 


C5 | ~éTiene menos apetito que antes? 


C6 | Ha perdido peso? 


D7 | ~Duerme mucho? 


D8 | ¢Se duerme facilmente? 


D9 | ¢Se despierta frecuentemente durante la noche y luego tiene problemas 
para volver a dormirse? 


D10 | ¢Se despierta demasiado pronto por la mahana? 


E11 | Le sucede que a veces se siente agitado y no puede permanecer tranquilo? 


E12 | ¢Le dicen que es mas lento en sus gestos y palabras? 


F13 | ¢Se siente anormalmente fatigado? 


F14 | ¢Siente un bajon de energia? 


F15 | ¢Se siente fatigado desde la manana? 


G16 | gTiene la impresion de no estar a la altura, de no hacer nada bien? 


G17 | {Ha perdido confianza en si mismo? 


H18 | gTiene problemas para concentrarse? 


H19 | ¢Tiene dificultades con su memoria? 


120 | ¢Tiene la impresién de que su vida no merece la pena ser vivida? 


J21 | ~Se siente peor por la mafana que por la noche? 


Los criterios diagndésticos de episodio depresivo mayor segtn el DSM-III-R requieren cinco de los 
veinte primeros sintomas, incluyendo al menos uno de los sintomas A1 0 A2 (estado de animo de- 
presivo) 0 uno de los sintomas B3 o B4 (perdida de interés o anhedonia). Estos sintomas deben 
persistir durante al menos dos semanas. 

Los criterios diagnésticos de distimia (o episodio depresivo menor) requieren la combinacién de 
estado de animo depresivo (sintomas A1 0 a2) con al menos dos sintomas de los grupos C, D, E, F, 
G, Hel. El sintoma 120 puede reemplazarse por el sintoma A2 si A1 esta presente. Para el diagnés- 
tico de episodio depresivo menor en el curso de enfermedad organica, suele aplicarse el mismo 
criterio de duracién que para el episodio depresivo mayor (esto es, al menos dos semanas). 

La puntuacion en la escala de depresion de Goldberg (v. tabla 1.6, pag. 18) puede obtenerse con- 
tando un punto por cada uno de los sintomas presentes de F14, B3, G17 y A2. Si existen dos o mas 
de estos sintomas, se cuenta un punto de mas para cada uno de los siguientes: H18, D10, E12 y J21. 


como por ejemplo los trastornos del suefio y el enlentecimiento en la enferme- 
dad de Parkinson. Ademas, una fatiga «anormal» no siempre revela un estado 
depresivo. 


Depresion y accidentes cerebrovasculares 


La depresion es el trastorno emocional mas frecuente asociado al ictus, incluso 
si la evaluacion de su frecuencia varia en un margen amplio que va desde el 20 
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hasta aproximadamente el 50%. El equipo de Robinson ha efectuado trabajos 
importantes (v. revision general en Bogousslavsky y Cummings) que han reve- 
lado que una depresion mayor esta significativamente asociada a los accidentes 
vasculares del hemisferio izquierdo y, en particular, a nivel del lobulo frontal 
(la gravedad de la depresion se correlaciona con la distancia que separa la le- 
sin del polo frontal en particular durante los seis primeros meses) y de los 
ganglios de la base. Los sujetos con lesiones hemisféricas derechas tienen mas 
frecuentemente antecedentes depresivos familiares (lo que podria sugerir un 
mecanismo diferente que el de las depresiones observadas en las lesiones iz- 
quierdas). Las puntuaciones depresivas mas elevadas se observan en acciden- 
tes cerebrovasculares del hemisferio derecho, en pacientes con lesiones mas 
anteriores y mas posteriores. Ademas, las depresiones mayores y menores son 
numéricamente mas importantes en pacientes con lesiones parietales (en parti- 
cular las que afectan a la sustancia blanca parietal), temporales y con lesiones 
de la corteza frontal dorsolateral. 

Las depresiones observadas tras accidentes vasculares del territorio verte- 
brobasilar son menos frecuentes y, sobre todo, tienen una duracién menor que 
las observadas tras infartos silvianos, seguramente debido a que los accidentes 
isquémicos vertebrobasilares conllevan menos lesiones de los circuitos nora- 
drenérgicos y serotoninérgicos. 

Desde el punto de vista evolutivo, las depresiones postictus no son episodios 
transitorios, sino que constituyen estados durables: los trastornos depresivos 
mayores duran una media de un afio, pero a veces mucho mas tiempo; las de- 
presiones menores tienen periodos de tiempo mas cortos (un estudio cita unas 
doce semanas frente a cuarenta para los trastornos depresivos mayores), pero a 
veces evolucionan hacia trastornos depresivos mayores y, por lo tanto, pueden 
durar varios afios. 

Pero los estudios no acaban de encontrar la influencia de la lateralizacion 
hemisférica y de la localizacion de la lesion sobre la frecuencia y gravedad de 
las depresiones (Carson). ,Podria ser que la mayor frecuencia de los estados 
depresivos en lesiones del hemisferio izquierdo se debiera a la angustia parti- 
cularmente intensa provocada por las afasias? Algunos estudios hablan de has- 
ta un 70% de depresiones en el tercer mes y de un 62% doce meses después del 
ictus (Kauhanen); sin embargo, para el equipo de Robinson, la frecuencia de 
las depresiones no es mayor en caso de afasia; las afasias con lenguaje limitado 
se acompafiarian mas a menudo de una depresi6n que las afasias con lenguaje 
fluido. No obstante, otros autores han constatado que el riesgo de depresién 
esta asociado a la gravedad de la afasia, sea de lenguaje reducido o fluido. 
También se ha observado que la influencia de la lateralizacion hemisférica iz- 
quierda y de la proximidad del polo frontal izquierdo tiene lugar durante el pe- 
riodo agudo del ictus, de entre tres y seis meses, la gravedad de la depresion 
esta ligada a la proximidad del polo frontal, bien sea derecho o izquierdo, 
mientras que después del decimosegundo mes aparece una relacion entre la de- 
presion, la localizacién hemisférica derecha con una influencia de la localiza- 
cion posterior y del volumen de lesion. 

Queda por ver la relaci6n con el déficit motor. Como en el caso de la afasia, 
algunos estudios encuentran y otros no un vinculo entre la frecuencia y la gra- 
vedad de la depresién por un lado y, por otro, la gravedad de la discapacidad 
funcional; algunos autores han opuesto la depresion mayor independiente de la 
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discapacidad fisica y la depresion menor ligada a la gravedad de la discapaci- 
dad fisica y asi, considerarla una depresion reactiva 0 un trastorno de adapta- 
cion. De todas formas, la existencia de una depresién se acompafia de una peor 
evolucion del déficit funcional e incluso de un aumento de la mortalidad, espe- 
cialmente en caso de aislamiento social. Las depresiones mayores, que agravan 
las lesiones del hemisferio izquierdo, manifiestan alteraciones cognoscitivas 
mas graves que los enfermos no deprimidos que tienen lesiones comparables 
en tamafio y en localizacion, mientras que los pacientes con lesiones hemisféri- 
cas derechas con trastornos depresivos mayores no manifiestan un déficit cog- 
noscitivo mas acentuado que los enfermos con lesiones comparables pero no 
deprimidos. 

El tratamiento de las depresiones postictus no se ha especificado todavia: los 
triciclicos son efectivos, pero tienen mas efectos secundarios que los inhibido- 
res de la recaptacion de la serotonina. La estimulacion magnética transcraneal 
de la corteza prefrontal dorsolateral izquierda podria ser un técnica prometedo- 
ra. El seguimiento psicoterapico del enfermo y de la familia deberia formar 
parte del tratamiento habitual de los accidentes vasculares cerebrales. 


Depresion y traumatismos craneoencefalicos 


Se piensa que las manifestaciones depresivas afectan a mas de un cuarto de los 
traumatismos craneoencefalicos: algunas son transitorias, otras se prolongan 
durante varios meses. Las primeras tienen causa bioldgica y las segundas tie- 
nen mecanismos diversos donde intervienen las consecuencias cognoscitivas y 
fisicas del traumatismo y el entorno medicolegal y social. Los sujetos que su- 
fren depresiones mayores tienen mas trastornos psiquiatricos en sus historias 
clinicas que los no deprimidos y los pacientes deprimidos presentan mas altera- 
ciones del funcionamiento social tanto antes como después del traumatismo. 
Las zonas lesionadas junto con la parte anterior del hemisferio izquierdo y los 
ganglios de la base del lado izquierdo son las que mas se asocian a las depresio- 
nes mayores (Robinson, en Borod). 


Depresion y otras lesiones focales del cerebro 


Aunque no hayan sido objeto de estudios tan numerosos como las patologias 
vasculares cerebrales, las demas lesiones del cerebro pueden acompafiarse de 
depresiones. Este es el caso de los tumores intracraneales, algunos de los cua- 
les se acompafian de la problematica propia de la patologia oncoldgica. 


Depresion y afecciones de los nucleos grises centrales 


En el transcurso de la enfermedad de Parkinson, \a depresion es frecuente pero 
no se trata con la frecuencia deseable. Hay que decir que su diagnéstico es 
complicado ya que numerosos sintomas son comunes a la enfermedad de Par- 
kinson y a la depresi6n (Anguenot). Este es el caso del enlentecimiento motor, 
de los trastornos del suefio, de los trastornos del apetito o de la fatiga. Ademas, 
las vivencias depresivas intensas pero reversibles pueden acompajiar a las fluc- 
tuaciones motrices de la enfermedad, que mejoran con la mejoria del estado 
motor, estableciendo de esta manera a lo largo de todo el dia desagradables 
fluctuaciones timicas a las cuales hay que afiadir la ansiedad 0 incluso ataques 
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de panico que pueden aparecer durante las reapariciones de los signos extrapi- 
ramidales. Estas dificultades diagnosticas, asi como la diversidad de los instru- 
mentos utilizados, explican sin duda las variaciones en la estimacion de la fre- 
cuencia de la depresion que es en término medio del orden del 40 al 50% de los 
casos. Algunos estudios encuentran un vinculo entre la existencia de una de- 
presion y el déficit cognoscitivo, pero esta afirmacion no es constante. La depre- 
sin puede preceder a los signos fisicos de la enfermedad. No todos los estu- 
dios encuentran una relacion significativa entre la gravedad de la depresion y la 
gravedad de las manifestaciones motrices de la enfermedad. Las depresiones 
parecen ser mas frecuentes en las formas acinéticas bilaterales, las formas fluc- 
tuantes y las formas mal controladas por los tratamientos. Algunos estudios es- 
tablecen un vinculo entre la depresi6n, los signos de disfuncion frontal y los 
signos «axiales» de la enfermedad (rigidez axial, trastorno del equilibrio). Asi, 
la depresion no puede depender tnicamente de las lesiones dopaminérgicas. La 
frecuencia respectiva de las depresiones mayores y menores ha sido objeto de 
apreciaciones contradictorias. La depresién parkinsoniana podria revestir dife- 
rentes formas clinicas: una forma con abundantes manifestaciones somaticas 
(trastornos del suefio, fatiga, etc.), otras dominadas por la apatia y otras domi- 
nadas por la fatiga. En la lista de los sintomas del DSM, las manifestaciones si- 
guientes son alarmantes: tener la impresién de que la vida no merece la pena, 
pérdida de esperanza en el futuro, fatiga desde primera hora de la majiana, te- 
ner la impresion de no estar a la altura, de no hacer nada bien, bajon de energia 
0 sentimientos de tristeza predominantemente por la mafiana. El tratamiento 
farmacoldgico no es para nada especifico. El tratamiento de la enfermedad de 
Parkinson puede mejorar una depresion, que se considera entonces una depre- 
siOn «reactiva»» o una depresion por causas bioquimicas dopaminérgicas. Re- 
gularmente, hay que recurrir a antidepresivos, entre los cuales los triciclicos ya 
no se consideran de primera eleccién debido a sus efectos secundarios anticoli- 
nérgicos. 

La ansiedad puede acompaiiar a la depresion o presentarse de manera aisla- 
da. Puede tomar un aspecto de ansiedad generalizada, de una fobia social, de 
ataques de panico que pueden ser concomitantes a las fluctuaciones motoras. 

Las atrofias multisistémicas también pueden acompaifiarse de un estado de- 
presivo. La enfermedad de Wilson y, sobre todo la corea de Huntington, pue- 
den complicarse con estados depresivos que, en esta ultima afeccién, pueden 
ser particularmente graves, con un riesgo elevado de suicidio. 


Depresion y esclerosis multiple 


La frecuencia de depresi6n en la esclerosis multiple es un hecho establecido y, 
a pesar de las divergencias habituales en los estudios de manifestaciones depre- 
sivas en el transcurso de las afecciones del sistema central, las depresiones se 
dan en uno de cada dos pacientes y la tasa de suicidio es mas elevada (7,5 veces 
mas, segun Sadovnick) que la de la poblacién normal. El diagnéstico de depre- 
siOn no siempre es tarea facil debido a la frecuencia de la labilidad emocional 
(v. mas adelante), otros sintomas pueden crear confusion, como la fatiga, alte- 
raciones cognoscitivas que pueden acompajiar a la enfermedad y quiza tam- 
bién la dificultad que les supone a algunos pacientes expresar verbalmente sus 
emociones (alexitimia, v. pag. 201). El analisis de los estudios no se ha visto 
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facilitado por la diversidad de escalas utilizadas. No se encuentra relacion al- 
guna con la gravedad del déficit fisico, pero el caracter reactivo de los trastor- 
nos depresivos se ve sostenido por el hecho de que tnicamente el 10% de ellos 
surgen antes del anuncio del diagnostico. Sin embargo, otros estudios permiten 
destacar también el papel favorecedor de las lesiones cerebrales: asi, la depre- 
sidn no es mas frecuente en el transcurso de la esclerosis multiple que en pa- 
cientes con lesiones medulares traumaticas, pero de darse ésta, seria mas grave 
(Rabins en Habib y Bakchine). Se ha encontrado en ocasiones un vinculo entre 
depresion y trastornos cognoscitivos, pero {debe entonces considerarse el tras- 
torno depresivo un trastorno asociado o un trastorno que responde al déficit 
cognoscitivo? La confrontacion con los datos de la RM ha permitido constatar 
el papel favorecedor de las lesiones del fasciculo arqueado izquierdo o del 16- 
bulo temporal derecho, mientras que otros estudios hablan de una desconexion 
entre el sistema limbico y la corteza (Sabatini). El papel de los factores genéti- 
cos unicamente debe considerarse en caso de trastorno bipolar. 

De todas formas, esta enfermedad necesita un seguimiento psiquiatrico per- 
manente ya que los factores riesgo de depresién son innumerables: desestabili- 
zacion emocional debido al anuncio del diagnéstico, angustia nada mas oir el 
nombre de la enfermedad, ansiedad anticipada respecto a los brotes, temor a un 
déficit que algunos pacientes ven como importante e ineludible, acondicio- 
namiento de la vida familiar y social con trastornos sexuales, trastornos de los 
esfinteres, discapacidad motora, dolores 0 riesgo de alteracion de la vida en pa- 
reja que puede llegar a la separacion. Hay que afiadir ademas los riesgos depre- 
sivos de la cérticoterapia y, sobre todo, del interferon B. Por tanto, cabe anali- 
zar cuidadosamente cémo el paciente se enfrenta (coping) a su enfermedad y 
detectar de esta forma las manifestaciones depresivas para empezar con el tra- 
tamiento farmacoldgico desde el primer momento en que la depresién se mani- 
fiesta (triciclicos, inhibidores de la recaptacion de la serotonina). 


Depresion y patologia subcortical 


La patologia subcortical, que afecta a los ganglios de la base o la sustancia 
blanca de los hemisferios cerebrales y que es debida a causas vasculares, trau- 
maticas, inflamatorias o degenerativas, es un factor de riesgo de depresiOn y se 
sabe que la depresion se incorpora a los trastornos cognoscitivos de las «de- 
mencias subcorticales». Por tanto, no es de extrafiar que numerosos casos no- 
soldgicos que tienen en comun una lesion subcortical puedan desvelarse a tra- 
vés de trastornos depresivos 0 complicarse con trastornos depresivos. 

Este es, por ejemplo, el caso del CADASIL (Cerebral Autosomal Dominant 
Areriopathy with Subcortical Infarcts and Leucoencephalopathy; v. cap. 16, 
pag. 230). 


Depresion, migrahas y cefaleas 


La depresion es de dos a cuatro veces mas frecuente en migrafiosos que en no 
migrafiosos, sin que se pueda en el plano fisiopatoldégico ir mas alla de la mera 
constatacion: zes la depresién sdlo una reacci6n a la patologia migrafiosa?, 
ison el estrés y los acontecimientos de la vida factores de riesgo comunes tanto 
ala migrafia como a la depresion?, ,es posible la existencia de factores genéti- 
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cos comunes a las dos afecciones?, {podria una disfuncion serotoninérgica ser 
el vinculo «bioldgico» entre estas dos patologias? En la practica, es necesario 
buscar una depresion en presencia de cualquier patologia migrafiosa rebelde o 
que se agrava y eso sabiendo que los pacientes migrafiosos que sufren de cefa- 
leas cronicas cotidianas por abuso de analgésicos tienen un riesgo de depresion 
mas de ocho veces superior a la poblacion normal. La depresion tendria de esta 
forma una influencia peyorativa sobre la evolucién de las migrafias. Es necesa- 
rio un tratamiento antidepresivo, algunas veces asociado a una psicoterapia. 
Ademas, la migrafia se acompaiia de trastornos ansiosos, de dos a cinco veces 
mas frecuentes que en la poblacion general, bien se trate de ansiedad generali- 
zada, ataques de panico o trastornos fébicos. 

Las cefaleas psicdgenas tienen un diagndstico diferente de las patologias 
migrafiosas, pero también pueden entremezclarse con una patologia migrafio- 
sa. Su semiologia debe ser cuidadosamente analizada para poder distinguir: 


— Las cefaleas Ilamadas «tensionales» o sindrome de Atlas, que son cefaleas 
posteriores, acompafiadas de una tension de las masas musculares del occipu- 
cio y de la nuca que duelen al palparse. Si bien se asocian a veces a un trastorno 
de la refraccion ocular, lo mas frecuente es que sean resultado de una ansiedad 
somatizada que genera un circulo vicioso que enlaza ansiedad, dolor, tension y 
se pueden mejorar a través de analgésicos asociados a ansioliticos y miorrela- 
jantes. Pueden mejorarse con psicoterapia y en particular con técnicas de rela- 
jacion. 

— Las cefaleas hipocondriacas tienen varias localizaciones. Se acompajian 
del temor a una patologia organica, lo que explica el ansia de los pacientes res- 
pecto a examenes complementarios. Algunos de ellos manifiestan un estado de 
depresion. 


Por tanto, las cefaleas depresivas se pueden integrar en el cuadro de cefaleas 
cronicas cotidianas del migrafioso, mientras que en otras partes pueden revestir 
el aspecto de cefaleas por tensidn o de cefaleas hipocondriacas: se mejoran a 
través de tratamientos antidepresivos. 

Los vinculos existentes entre cefaleas y depresio6n muestra la importancia de 
tener en cuenta el contexto psicopatoldgico en el diagndstico y en el tratamien- 
to de las cefaleas (Radat). 


Depresion y epilepsia 


Algunas crisis epilépticas parciales pueden provocar manifestaciones afectivas 
y emocionales entre las cuales, ademas de la tristeza, se encuentra una amplia 
serie de emociones: miedo, terror, alegria, éxtasis o hambre. Se trata de mani- 
festaciones breves, de naturaleza «critica» y cuyo tratamiento es el de las crisis. 

En cuanto a la depresion, su frecuencia en sujetos que sufren epilepsia es 
mucho mas importante que en la poblacion general, del orden del 20 al 30% y 
esta frecuencia es todavia mas importante en el transcurso de epilepsias parcia- 
les complejas farmacorresistentes. La depresion puede tener las caracteristicas 
de una depresion neurotica, pero también puede presentarse como una depre- 
sion enddgena con rasgos psicoticos (alucinaciones, delirio 0 paranoia) que se 
alternan rara vez con episodios maniacos. La depresion enddégena atipica inte- 
resa particularmente a la epilepsia temporolimbica con una lateralizacion dere- 
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cha 0 izquierda. De esta forma, el riesgo de suicidio se multiplica por cinco res- 
pecto a la poblacion general. Sin embargo, la depresion es unicamente diagnos- 
ticada una vez de cada dos y la gran mayoria de enfermos no estan tratados o 
lo estan incorrectamente (Kanner). Esto, si cabe, es todavia mas preocupante, 
ya que algunos epilépticos estan bajo una actividad timorreguladora (valproa- 
to, carbamacepina). Hay que afiadir que algunos pacientes mejoran su humor 
después de una crisis convulsiva generalizada. En cuanto al tratamiento antide- 
presivo, éste no se ve favorecido por lo mencionado por los fabricantes de me- 
dicamentos respecto al principio de precaucion, del caracter epileptogeno de 
numerosos antidepresivos cuya prescripcion suscita en el paciente una angustia 
legitima. 

Si se prescriben con la prudencia requerida y con la vigilancia adecuada, los 
antidepresivos, particularmente los serotoninérigcos, no deben ser negados a 
enfermos epilépticos. 


Mania 


El concepto de «mania secundaria» esta hoy en dia admitido en contraposicién 
a la mania «primitiva», afeccion genética integrada dentro del «trastorno afec- 
tivo bipolar», incluso si los sujetos tienen, lo que es extrafio, unicamente episo- 
dios maniacos sin episodios depresivos (CIE-10). La CIE, asi como el DSM, 
integran tanto la mania como la depresion en el marco de los trastornos del hu- 
mor «asociados a una afeccion médica» (DSM) u «organicos» (CIE). A seme- 
janza de la depresion, algunas precauciones son necesarias. La primera es una 
profunda busqueda de antecedentes personales y familiares. La segunda tiene 
que ver con los criterios de diagnéstico de la mania, sobre todo cuando existe 
una desinhibicion frontal. La tercera tiene relaci6n con la aparicion del sindro- 
me con respecto a la lesion causal, llegando a sefialarse hasta periodos de tiem- 
po que Ilegan a dos afios. Debemos considerar que su frecuencia es mucho mas 
excepcional que la de la depresion. 

Los accidentes cerebrovasculares y los traumatismos craneoencefalicos han 
permitido determinar la localizacion habitual de las lesiones en las regiones cor- 
ticales (corteza orbitofrontal, regiones polares y basales del l6bulo temporal) y 
subcorticales del hemisferio derecho (cabeza del nucleo caudado, talamo). 

En cuanto a los accidentes cerebrovasculares, los factores de riesgo son de 
hecho antecedentes familiares de patologia psiquiatrica y una atrofia subcor- 
tical. 

En cuanto a los traumatismos craneoencefalicos, la gravedad del traumatis- 
mo y la coexistencia de crisis epilépticas podrian ser factores favorecedores. 

Starkstein (1990) propuso que los pacientes que tienen un trastorno bipolar 
con episodios maniacos y depresivos tienen lesiones subcorticales derechas 
(cabeza del nicleo caudado, talamo), mientras que los pacientes que wnica- 
mente tienen episodios maniacos sin episodios depresivos tienen lesiones cor- 
ticales preferentemente en la zona de la corteza orbitofrontal y basotemporal. 
Los episodios maniacos serian consecuencia de la interrupcion de los circuitos 
inhibidores del sistema limbico. 

El tratamiento de las manias secundarias es aplicable al de las manias «pri- 
mitivas»: neurolépticos, litio y de forma excepcional clonidina (Bakchine, en 
Habib). 
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Apatia 


El término apatia se emplea a veces de manera intuitiva a expensas de su sig- 
nificado real. Decir de un deprimido que esta apatico significa que no expresa 
ningun deseo, que no emprende nada y que se confina en la pasividad. Pero 
esta definicion solo describe un comportamiento y el término de apatia debe 
considerarse no una manifestacion de la depresion sino un diagnostico dife- 
rencial de la depresiOn en cuanto a que se refiere a la vivencia del paciente, es 
decir, al dolor moral y al sufrimiento que provoca en el deprimido la incapaci- 
dad para sentir lo que tiene dentro. Por el contrario, la apatia designa, en el vo- 
cabulario normal, la ausencia de energia, la falta de iniciativa, «indiferencia 
afectiva... con desaparicion de la iniciativa y de la actividad». La apatia, por 
tanto, es una disminucion de la motivacion y de la capacidad para iniciar ac- 
ciones con un fondo de indiferencia afectiva y asi se relaciona con el concepto 
de pérdida de autoactivacion psiquica (que privilegia la «vida mental») descri- 
ta por Laplane y asimilada por Habib y Poncet a un sindrome atimormico (que 
privilegia la pérdida de afectividad y del entusiasmo), relacionado con la le- 
sion de un circuito limbico, clave en los sistemas emocionales-motivacionales 
(v. cap. 19). 


RISA Y LLANTO PATOLOGICOS 


La risa y el llanto patologicos constituyen una patologia compleja de la expre- 
sion emocional. 

Pueden manifestarse, y es el caso mas frecuente, con risa y llanto «espasmo- 
dicos», apareciendo ambos aisladamente 0 asociados. Parece que son esponta- 
neos 0 desencadenados por una estimulaci6n anodina del entorno, irreprimible 
y que no corresponde, tipicamente, a una modificacién significativa del estado 
afectivo subyacente. Si son enunciados en ocasiones bajo el nombre de incon- 
tinencia emocional, hay que entender mas bien que se trata de una incontinen- 
cia de la expresién emocional, que no afecta al «contenido» y, por tanto, a la 
vivencia emocional, y que hay que distinguirlo de la labilidad emocional, aun- 
que algunos autores utilizan ambos términos indistintamente (v. Robinson, en 
Borod). 

Se observan en los sindromes pseudobulbares, haciendo referencia por tanto 
a una interrupcion de las vias corticobulbares que de esta forma ya no ejercen 
su control sobre los centros subcorticales implicados en la expresion emocio- 
nal, ya se trate de la protuberancia como del diencéfalo (desconexi6n limbo- 
motriz). Esto conllevaria una descarga de un programa emocional motor de la 
expresiOn facial que no estaria provocada por una «vivencia» emocional. Las 
lesiones también podrian implicar las vias corticopontocerebelosas: asi, las es- 
tructuras cerebelosas que tienen por funcion el ajustar la ejecucion de la risa 0 
el Ilanto al contexto cognoscitivo y situacional, operarian en funcion de infor- 
maciones incompletas, lo que explicaria el caracter cadtico e inadecuado de la 
expresion emocional (Parvin). Una risa y un Ilanto espasmédicos pueden ob- 
servarse en lesiones cerebrales bilaterales o difusas, ya sean vasculares, infla- 
matorias (esclerosis multiple), degenerativas 0 traumaticas, pero no son carac- 
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teristicos de las lesiones bilaterales. En la esclerosis lateral amiotr6fica, la risa 
y el llanto espasmddicos se han relacionado con manifestaciones «(pseudo) 
bulbares» de la enfermedad, pero también se han correlacionado con signos 
neuropsicoldgicos de disfuncion frontal. Una risa espasmédica aislada y sin 
sintomas de sindrome pseudobulbar puede observarse en lesiones focales cap- 
sulolenticulares derechas o del tronco cerebral. El llanto espasmddico aislado 
puede encontrarse en lesiones del hemisferio derecho o de la protuberancia. 
Por tanto, todavia es dificil atribuir a cada hemisferio la regulacion de una cate- 
goria emocional, aunque se haya podido observar, en caso de lesiones bilatera- 
les y de llantos espasmddicos, una predominancia por las lesiones izquierdas, 
constatandose lo inverso en el caso de la risa espasmodica. Los farmacos trici- 
clicos y los inhibidores de la recaptacién de la serotonina pueden mejorar los 
trastornos que sugieren dajfios en los nucleos serotoninérgicos del rafe 0 de sus 
proyecciones ascendentes hacia los hemisferios cerebrales. 

Pero decir que la risa y el Ilanto espasmddicos no se acompajfian de una vi- 
vencia emocional desencadenante no significa que esos trastornos se vivan con 
indiferencia ni tampoco que no pueda haber una depresién asociada. Ademas, 
{como imaginarse que aun sin emoci6én desencadenante adecuada, las modifi- 
caciones de la motricidad facial transmitidas de vuelta al encéfalo y generando 
la toma de conciencia de la expresion emocional, sean siempre sin consecuen- 
cias psicologicas? 

La labilidad emocional, definida como una ampliacion de la vivencia y de la 
expresiOn de las emociones, tiene como consecuencia efusiones emocionales 
que pueden permanecer del mismo modo 0 convertirse (risas, Ilantos) en un 
eco exagerado en funcion de modificaciones del contexto del entorno o de re- 
presentaciones mentales. Se puede observar en multitud de condiciones patold- 
gicas: accidentes vasculares cerebrales, demencias, esclerosis multiple, escle- 
rosis lateral amiotrofica, traumatismos craneoencefalicos. Ha podido ser asociada 
a una depresion, a un deterioro cognoscitivo, a una atrofia subcortical o a un 
dafio frontal. En el plano semioldgico, la labilidad emocional designa a veces 
cambios rapidos, repetitivos y espontaneos del estado afectivo y el término de 
incontinencia afectiva (0 emocional) esta reservado a los casos en los que exis- 
te una hiperexpresividad emocional que se manifiesta con fuerza y que no es 
reprimible (Lyon-Caen, en Habib). 

La risa y el llanto «epilépticos» caracterizan las crisis gelasticas y dacristi- 
cas. Pueden asociarse a otras crisis, lo que puede constituir ya un primer argu- 
mento diagnéstico. Las crisis gelasticas se caracterizan ataques de risa inde- 
pendientes del entorno o de la situacién mental, generalmente de uno a dos 
minutos de duracién, con o sin modificacién afectiva, cuyo tono puede, por 
otra parte, ser agradable o desagradable. La expresion sonora de la risa puede 
ser considerada normal o como una caricatura (p. ej., como una «risa burlona»») 
o incluso diferente de las risas habituales del individuo. Las crisis pueden 
acompaniarse de una ruptura del contacto, de una ausencia. La descarga, con o 
sin foco lesivo visible, puede ser frontal, temporal (en ese caso, se acompafiaria 
de modificaciones afectivas) o diencefalica (en ese caso, sin modificacién 
afectiva). La combinacion de pubertad precoz y crisis gelasticas sugiere un ha- 
martoma hipotalamico. A la inversa de los procesos de lesiones destructoras 
(v. anteriormente), las crisis gelasticas serian, en caso de descarga lateralizada, 
mas frecuentes a la izquierda. Las crisis dacristicas son mas raras y consisten 
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en ataques de Ilanto, cuyos criterios diagnosticos, al igual que ocurre en las cri- 
sis gelasticas, son la recidiva estereotipada, la ausencia de factor desencade- 
nante, la asociacion con otros tipos de crisis epilépticas y las descargas epilép- 
ticas en el electroencefalograma. Estas son pruebas mas bien de una descarga 
hemisférica derecha, pero también pueden coexistir como una lesion diencefa- 
lica (como un hamartoma hipotalamico). 

El ataque de risa (risa nerviosa) prodromica de Féré (Couderq) es una risa 
sin motivo aparente, irreprimible y aislada, que dura desde unos minutos a mas 
de una hora; precede a episodios neuroldgicos, que aparecen en un plazo de va- 
rias horas después de cesar la risa. El episodio neuroldgico suele ser un acci- 
dente cerebrovascular, rara vez hemorragico mas que isquémico: infarto verte- 
brobasilar (de la protuberancia o afectando al territorio profundo de la arteria 
cerebral posterior-giro parahipocampico, talamo posterolateral, parte adyacen- 
te de la capsula interna), infarto silviano (generalmente profundo e implicando 
a los nucleos grises centrales y, excepcionalmente, silviano superficial poste- 
rior). Los accidentes hemorragicos pueden ser una rotura de un aneurisma del 
tronco basilar de las hemorragias capsulotalamicas bilaterales. La etiologia es 
raramente tumoral (glioblastoma prerrolandico derecho, astrocitoma bulbopro- 
tuberancial). El ataque de risa prodrémico es generalmente unico y su recidiva 
en dias posteriores se observa rara vez. Ha podido seguidamente dar paso a una 
risa y a un llanto espasmddicos, lo que sugiere un mecanismo fisiopatolégico 
comun. 

La «risa forzada» (forced laughter) se produce con episodios reincidentes, 
irreprimibles y breves, sin otras manifestaciones asociadas y sin Ilantos ni sin- 
drome seudobulbar; ocurre de manera transitoria en el transcurso de la fase de 
recuperacion de un infarto cerebral, generalmente subcortical y lateralizado a 
la derecha (Ceccaldi). 


ALEXITIMIA 


Este término hace referencia a la incapacidad (a-) de verbalizar (/exis) las emo- 
ciones (timia). Hay que distinguir, segin Sifneos, que acufié este término, «las 
emociones viscerales» que corresponden a las modificaciones biolégicas (v. 
anteriormente) o «corporales», de las «emociones sentidas» (feeling emotions), 
es decir, los sentimientos que corresponden a las representaciones mentales, a 
la conceptualizacion, por tanto, expresar en palabras las efervescencias emo- 
cionales. 

En el plano comportamental, la alexitimia es cuantificable mediante escalas, 
siendo las mas utilizadas la de Beth Israel Questionnaire de Sifneos (tabla 
17.3), la Schalling-Sifneos Personality Scale Revised, la Toronto Alexithymia 
Scales, mientras que del MMPI se puede extraer una subescala de alexitimia 
(que causa mas controversia). Asi, puede considerarse un rasgo de personali- 
dad mas 0 menos intenso y reconocerse a partir de puntuaciones de corte; ade- 
mas, se considera que entre un 3,5 y un 27% de la poblacion general puede ser 
considerada alexitimica. Este concepto ha continuado y enriquecido el «pensa- 
miento operatorio» del psicoandlisis «psicosomatico»» (Marty y M’Uzan): el 
discurso del paciente es de orden «cronolégico» o descriptivo, encerrado en la 
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Tabla 17.3. Beth Israel Questionnaire (BIQ) 


Preguntas «discriminantes» del BIQ, tomadas en consideracion para establecer el resultado de 
alexitimia. Sumando un punto para «si» en los items 1, 7, 8, 12, 13,16, y un punto para «no» en las 
respuestas 2 y 6, se estima que existe alexitimia cuando el resultado se situa entre 5 y 8 (de Smith 
et al., L’Encéphale 1992; 18:171-174). 


El paciente... item 


éNo para de describir detalles, acontecimientos o sintomas mas que 1 
sentimientos? 


i~Emplea palabras adecuadas para describir sentimientos? 


éTiene una vida fantasmal (imaginaria) rica (puede sonar despierto 
durante un largo tiempo)? 


~Actua en vez de expresar sus sentimientos? 


~Pasa a la accion para evitar situaciones conflictivas? 


éTiene tendencia a describir circunstancias relativas a un acontecimiento 12 
mas que sentimientos? 

éTiene dificultad a comunicarse con el que lleva la entrevista? 13 
zEl contenido de sus pensamientos esta mas bien asociado a 16 


acontecimientos externos que a fantasmas o sentimientos? 


concrecion, sin referencias a representaciones afectivas y coexiste con trastor- 
nos psicosomaticos. A la alexitimia se afiade (Pedinielli) el empobrecimiento 
de la vida imaginaria y la tendencia a recurrir a la accion para evitar situaciones 
conflictivas. Se ha podido hablar de una «afasia emocional», que implica, por 
tanto, un déficit de expresién, pero también de la representacién simbolica de 
las emociones. En la literatura, no se llega a un acuerdo en lo que respecta a la 
preservacion 0 a la alteracion de la expresion y del reconocimiento de las emo- 
ciones pero, eso si, la reactividad neurovegetativa emocional medida por el rit- 
mo cardiaco y el reflejo cutaneo simpatico es exagerado. Lane sugiere que la 
alexitimia corresponderia al contraste que existe entre la integridad o incluso 
la exageracion de las modificaciones corporales de las emociones y el déficit 
de la conciencia emocional, es decir, de la capacidad de sentir emocion. Se tra- 
taria de una ceguera de sentimientos (b/indfeel), bajo la perspectiva del modelo 
de la ceguera cortical (blindsight), que preserva los movimientos oculares en 
orden y la modalidad ocular automaticorrefleja. 

La alexitimia ha estado en un principio muy asociada a fendmenos de so- 
matizaciOn (trastornos somatoformes), pero también a enfermedades psicoso- 
maticas e incluso a algunas enfermedades somaticas. Pero esta asociacion no 
es especifica, ya que se ha visto asociada a trastornos ansiosos, a trastornos ob- 
sesivocompulsivos, a trastornos fobicos, a trastornos de las conductas alimen- 
tarias o a conductas adictivas. La alexitimia comprometeria la eficacia de las 
psicoterapias basadas en «la escucha» mientras que la propension de las alexi- 
timias a «somatizar» explicaria el descubrimiento precoz de las enfermedades 
organicas. 

Asi, en el ambito de una «psicogénesis», la alexitimia ha sido considerada 
un factor «etioldgico» de los trastornos psicosomaticos, el déficit de la «con- 
ciencia emocional» que arroja al sujeto hacia la expresion somatica, donde se 
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encuentra la vida emocional. Ha sido posteriormente considerada un fendmeno 
secundario: mecanismo de defensa respecto a estados de animo perturbadores, 
como el estado depresivo, 0 a situaciones estresantes. Pero, de entrada, una te- 
oria sobre los mecanismos «neuroldgicos» de orden «funcional» podria expli- 
car la alexitimia: la desconexion, segun un modelo «vertical» entre el sistema 
limbico y las regiones neocorticales, pero también el déficit funcional del he- 
misferio derecho con hiperactividad del hemisferio izquierdo. Esos modelos 
«neuropsicolégicos» han provocado un gran interés después de evidenciar per- 
files alexitimicos «de lesidn» en caso de patologia del cuerpo calloso, agenesia 
callosa o pacientes comisurotomizados. La existencia de un perfil alexitimico 
es frecuentemente observado en la esclerosis multiple (Montreuil) y podria es- 
tar ligada a un déficit de la transmision de las informaciones emocionales del 
hemisferio derecho hacia el hemisferio izquierdo. Se sabe de la frecuencia de la 
atrofia callosa en esta enfermedad, asi como de otras manifestaciones asocia- 
das a un trastorno de la transmisiOn interhemisférica (como la extincion del 
oido izquierdo en el test de escucha dicotica). Los resultados de alexitimia re- 
sultaron estar correlacionados en esos enfermos con las medidas en RM del 
area callosa, especialmente en su parte posterior (Habib), lugar de transmision 
de las informaciones sensoriales, sobre todo las visuales: el hemisferio izquier- 
do no podria, de esta manera, utilizar mas de forma normal, las informaciones 
sensoriales de contenido emocional tratadas por las regiones corticales asocia- 
tivas del hemisferio derecho. Queda por saber si un déficit lesivo o funcional 
de la transmision interhemisférica por el cuerpo calloso podria ser una modali- 
dad explicativa de todas las alexitimias. Aunque se hayan considerado otras hi- 
potesis, como una disfuncidn de la corteza cingular anterior, no se sabe si, en 
ausencia de procesos de lesion, los déficits funcionales son consecuencia de los 
trastornos psicoldgicos o si constituyen una particularidad preexistente y, por 
tanto, un factor de vulnerabilidad a los trastornos somaticos y comportamenta- 
les asociados a las alexitimias. 


TRASTORNOS EMOCIONALES Y ESCLEROSIS 
MULTIPLE 


Se ha expuesto que la esclerosis multiple, al igual que puede generar trastornos 
cognitivos, también es capaz de provocar trastornos depresivos y ansiosos, la- 
bilidad emocional, incontinencia afectiva o risa y Ilanto espasmddicos (v. an- 
teriormente). La euforia se observa sobre todo en formas evolucionadas de la 
enfermedad, con una incapacidad importante, un déficit cognoscitivo y una di- 
latacion de los ventriculos cerebrales: es imputada a la desmielinizacion frontal 
que aisla y no modula ya el sistema limbico. No debe confundirse con un esta- 
do hipomaniaco que puede complicarse con la corticoterapia. La euforia tam- 
bién debe distinguirse de la negacion de la enfermedad, mecanismo de defensa 
que permite seguir su existencia evitando una gran desestabilizacioén emocio- 
nal y que se observa en las formas iniciales o recientes sin déficit neurolégico 
significativo. En algunos pacientes, las quejas aparecen «exageradas» y dan a 
la sintomatologia una amplificacion neurotica. El diagnéstico diferencial entre 
ciertas manifestaciones histéricas y los brotes requiere prestar especial aten- 
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cidn a las quejas del paciente, que deben verificarse en el examen clinico. Al- 
gunos enfermos se instalan en un comportamiento regresivo de pasividad y de 
dependencia. Algunos trabajos han sefialado la frecuencia de determinados 
acontecimientos vitales antes de los brotes, lo que ha llevado a discutir las rela- 
ciones entre psicologia e inmunologia. La alexitimia es también mas frecuente 
en caso de esclerosis multiple que en la poblacion normal (v. anteriormente). 


TRASTORNOS EMOCIONALES Y EPILEPSIAS 


Algunos trastornos emocionales agudos forman parte de la semiologia de las 
crisis o incluso las resumen: crisis dacristicas 0 gelasticas con o sin modifica- 
cion de la vivencia afectiva (v. anteriormente), sensaciones de miedo, de felici- 
dad, de bienestar y de ansiedad que acompafian esencialmente las crisis epilép- 
ticas del lobulo temporal; el miedo podria acompajfiar a una descarga de la 
amigdala o a una descarga del giro cingular, sin que se pueda inferir una latera- 
lizacion precisa. Un acceso de violencia puede excepcionalmente acompaiiar o 
seguir a una crisis parcial compleja, pero jhay que observar en ello una disfun- 
cidn limbica o una manifestacion confusional? 

Los trastornos emocionales durables son multifactoriales y han sido objeto 
de explicaciones psicodinamicas u organicistas que pueden dar preeminencia a 
las reacciones psicoldgicas ante las consecuencias familiares y sociales de las 
crisis, al caracter destructivo de los ataques de célera motores, sensoriales, so- 
matognoésicos y afectivos de las crisis parciales, o bien a los sintomas en rela- 
cién con el dafio cerebral en si en las epilepsias lesivas, o incluso a los efectos 
secundarios de las terapias, a veces importantes. Asi se ha descrito un conjunto 
de trastornos: adhesion, viscosidad, irritabilidad a veces explosiva, asi como 
otras manifestaciones mas particularmente sefialadas en la epilepsia del l6bulo 
temporal, como hiperemotividad, inestabilidad, meticulosidad, tendencia ob- 
sesiva, hipergrafia y gusto pronunciado por las preguntas metafisicas. Se ha 
podido evocar una hiperconexion sensorolimbica; las estructuras limbicas, agi- 
tadas por las descargas epilépticas, bloquean las estimulaciones contextuales 
de un intenso componente emocional. 

La epilepsia es un factor de riesgo depresivo (v. anteriormente). 

Las psicosis «epilépticas» o mas bien los sindromes psicoticos que se produ- 
cen en sujetos con epilepsia han suscitado una vasta literatura. Se puede propo- 
ner la clasificaci6n siguiente (de Toffol): 


— Las psicosis ictales y periictales se corresponden a una desorganizacion 
critica del funcionamiento cortical (psicosis ictales) o a la intrincacion de mani- 
festaciones criticas y poscriticas (psicosis periictales) en estados de mal epilép- 
tico. Coexisten con anomalias electroencefalograficas epilépticas criticas y 
eventualmente poscriticas. Los estados de mal de ausencia coexisten con una 
actividad epiléptica generalizada continua y se caracterizan por una confusién 
fluctuante sin auténtico fendmeno psicotico. Los estados de mal parciales com- 
plejos de tipo temporal comportan una confusion fluctuante recargada de tras- 
tornos alucinatorios o delirantes, trastornos del estado de animo y, segun los ca- 
sos, mioclonias focales, automatismos picomotores, rarezas comportamentales. 
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Se deben distinguir de los ictus amnésicos y de los estados de estupor histérico. 
Estos dejan una amnesia poscritica. En ausencia de diagnostico y de tratamien- 
to, pueden durar varios meses y asi se han descrito las «fugas epilépticas». Los 
estados de mal frontales pueden presentarse como una confusion fluctuante con 
trastornos comportamentales bajo estupor o agresividad. Pueden existir auto- 
matismos gestuales y el estado de mal ir seguido de una amnesia. Pero también 
pueden presentarse como un trastorno del humor y del comportamiento sin sig- 
no confusional: desinhibici6n de tipo hipomaniaco, postracién. A veces se sos- 
pecha del papel nefasto de una medicacion antiepiléptica. 

— Las psicosis postictales aparecen después de una 0 varias crisis en sujetos 
con epilepsia parcial refractaria, sea o no sea lesiva. El electroencefalograma es 
el trazado habitual «intercritico» del sujeto: ni normal ni focal de una actividad 
critica, sino que muestra normalmente anomalias bitemporales. El cuadro cli- 
nico asocia trastornos del humor, alucinaciones, delirio poco sistematizado, a 
veces de tipo persecutorio durante algunos dias, mejorable por el refuerzo del 
tratamiento antiepiléptico y la existencia de una esclerosis hipocampica detec- 
tado en la RM que es considerada un factor de riesgo. 

— Las psicosis interictales no tienen ninguna relacién cronoldgica con las 
crisis: 

+ Las psicosis periddicas pueden aparecer de manera inconstante y de repen- 
te durante la mejora o la normalizacion del electroencefalograma en los episo- 
dios psicéticos (normalizacion forzada); paralelamente puede observarse una 
alternancia entre los periodos psicoticos y los periodos de crisis como si hubie- 
se entre ellos un antagonismo: entonces, se habla de psicosis alternativa. Duran 
desde algunos dias hasta algunas semanas. Pueden complicar las epilepsias par- 
ciales (facilmente temporales) refractarias y mezclan habitualmente elementos 
alucinatorios y delirantes. También pueden complicar las epilepsias generaliza- 
das, después de cesar las crisis y producirse la normalizacion del electroencefa- 
lograma. Son precedidas de un insomnio con ansiedad y podrian aparecer por 
las benzodiacepinas, acompafiadas de una reduccion del tratamiento antiepilép- 
tico y el cuadro clinico esta dominado por un delirio de persecucion. Finalmen- 
te, algunas psicosis interictales se atribuyen a medicamentos. 

¢ Las psicosis interictales cronicas esquizofrénicas corresponden a sindro- 
mes esquizofrénicos, que coexisten con una epilepsia temporal. La lateraliza- 
cion izquierda no se considera un factor de riego en todos los estudios. 


— Las psicosis poslobectomia temporal se caracterizan por estados delirantes 
y de alucinaciones cronicas. 


El procedimiento terapéutico se resume en la tabla 17.4. 


TRASTORNOS EMOCIONALES Y ENFERMEDADES 
DE LOS NUCLEOS GRISES CENTRALES 


Ademias de los trastornos depresivos ya expuestos anteriormente en las afec- 
ciones de los ganglios basales (v. anteriormente), la enfermedad de Parkinson 
puede asociarse a manifestaciones ansiosas a veces importantes e incluso a ata- 
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Tabla 17.4. Resumen de las opciones de tratamiento de los sindromes 
psicoticos observados en las epilepsias (de Toffol, Syndromes épileptiques 
et troubles psychotiques, John Libbey Eurotext, Paris, 2001) 


Estados de mal de ausencia: benzodiacepina i.v. 
(diacepam o clonacepam) 

Estados de mal parciales complejos: benzodiacepina o 
fenitoina i.v. 


Aumento de los antiepilépticos + benzodiacepina de tipo 
diacepam o clonacepam en i.v. 

Una prescripcién conjunta de neurolépticos es 
ocasionalmente necesaria 


Complica una epilepsia parcial refractaria: neuroléptico 
Complica la epilepsia generalizada idiopatica: 
benzodiacepina en fase de insomnio prodrémico con 
disminucion del tratamiento antiepiléptico (concepto de 
normalizacion forzada) 


Los antidepresivos triciclicos (que se oponen al estado de 
hiperinhibicion que seria la base de la psicosis) podrian ser 
mas eficaces que los neurolépticos 

Sin embargo se ha preconizado su asociacion con un 
neuroléptico atipico 

No aumentan la frecuencia de crisis a pesar de su accion 
proconvulsiva 

La carbamacepina tiene una accion sinérgica 


Pueden tener la cronologia de cualquier psicosis 
epiléptica excepto las psicosis interictales cronicas 
Necesitan la disminucién prudente bajo vigilancia 
hospitalaria del tratamiento 


La actividad de los neurolépticos es muy variable 


ques de panico que aparecen en periodos off. La enfermedad de Wilson puede 
acompajfiarse de trastornos del caracter, con impulsividad, una labilidad emo- 
cional e incluso una depresion o ideas delirantes. El sindrome atimérmico sera 
descrito en el capitulo siguiente. 
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78 | NEUROPSICOLOGIA 
DE LA COGNICION SOCIAL 


La cognicion social se refiere al conjunto de competencias y experiencias cog- 
noscitivas y emocionales que rigen las relaciones y explican los comporta- 
mientos del ser humano con su entorno familiar y social. 


CONSTRUCCION DE LA IDENTIDAD 
Y CONCIENCIA DE UNO MISMO 


La cognicion social se basa en la historia de cada ser humano y, por tanto, en su 
memoria, que permite construir la identidad de cada uno y contribuye a la co- 
herencia de la conciencia del Yo (se/f), que se expresa por lo que William Ja- 
mes llamo el Yo material, el Yo social, el Yo espiritual. El comportamiento de 
un ser humano es por lo que le rodea y le conoce una manifestacion de la iden- 
tidad cuya alteracién provoca sorpresa 0 angustia en el entorno. Asi, después 
del deterioro de su lébulo frontal por el golpe con una barra de hierro, los com- 
pafieros de trabajo de Cage dijeron «Cage ya no es Cage», lo que lleva a la 
consternacion del entorno de los pacientes con demencia frontotemporal: «Ya 
no le reconozco». La memoria es una condicion necesaria, pero no suficiente 
para la coherencia de nuestra identidad. También es necesario tener conciencia 
de sus actos, pensamientos, emociones, para emitir un juicio y tomar decisio- 
nes adaptadas en interaccion con el entorno. La elaboracion de los juicios de 
sujetos sobre algunos aspectos de su propia personalidad (conciencia reflexiva 
o conciencia de si mismo) activa en diagndéstico, por neuroimagen funcional, la 
corteza prefrontal interna y cingular (Johnson). 


TOMA DE DECISIONES 


En cuanto a la capacidad de toma de decisiones adaptadas, mas alla de la nece- 
sidad «cognitiva» de la memoria de trabajo (cuya eficacia esta ligada a la corte- 
za frontal dorsal), ésta supone un andalisis de cada situacién con respecto a las 
representaciones cognoscitivas y emocionales caracteristicas de cada indivi- 
duo. La sociopatia adquirida, descrita por Damasio, es el ejemplo de la disfun- 
cin de las «aptitudes de decisién» (judgment and decisién making: Bechara) 
que podria estar relacionada con un fallo de activacién de los «marcadores so- 
maticos» (v. cap. 13). La anarquia decisional, regulada solo por el azar, genera 
una inestabilidad social, familiar y afectiva que recuerda la sociopatia llamada 
clasicamente en psiquiatria «desequilibrio mental», pero es cierto que en esos 
casos puros, no existe conducta delictiva. La puesta en marcha de la decision 
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del sujeto en el test del juego (Gambling Test de Bechara) muestra la incapaci- 
dad de los sujetos para discernir y adquirir las elecciones mas ventajosas, es de- 
cir, las que permiten obtener ganancias moderadas, pero regulares. Las lesio- 
nes responsables se encuentran en la region ventromedial del cértex prefrontal: 
areas de Brodman 25, parte baja del area 24, 32 y porciones internas de las areas 
10, 11 y 12. Esta region puede concebirse también como el centro de conver- 
gencia de los sistemas neuronales implicados en la memoria y en la representa- 
cidn de las emociones (insula, corteza parietal adyacente y giro singular). Sin 
embargo, a pesar de su inadaptacion social, estos sujetos son capaces de hacer 
juicios totalmente adaptados cuando se les pregunta de manera tedrica sobre 
las normas de la vida social, lo que hizo que Damasio demostrase la importan- 
cia de los «reguladores emocionales» en la toma de decisiones. 


COMPETENCIA SOCIAL, JUICIOS MORALES 
Y COMPORTAMIENTOS ANTISOCIALES 


No obstante, los sujetos que sufrieron lesiones en la infancia en esas mismas 
regiones prefrontales (antes de los dieciséis meses de vida en dos casos descri- 
tos por Anderson) parecen incapaces de adquirir una competencia social y ma- 
nifiestan, a veces desde la infancia, una ausencia de respuesta a las reprimen- 
das, una propension a los conflictos, a la agresividad y a los delitos. Ademas, 
presentan una ausencia de interés por sus allegados y, en la edad adulta, por sus 
hijos, es decir, un comportamiento inmoral. No tienen déficit cognitivo. En la 
construccion del sentido moral, segin Colby y Kohlberg, estos sujetos se que- 
dan en el primer estadio del nivel «preconvencional», caracterizado por confi- 
narse en una perspectiva egocéntrica en la que las decisiones se basan sdlo en 
la evitacion de castigos. No llegan a la capacidad de reconocer que para satisfa- 
cer sus propias necesidades, es necesario reconocer que los otros también tie- 
nen derechos, lo cual es percibido por los nifios antes de los nueve afios. 

Un gran numero de trabajos en sujetos sanos, usando la neuroimagen fun- 
cional, ha intentado discernir las areas cerebrales implicadas en los juicios mo- 
rales (fig. 18.1 y tabla 18.1). Asi, por ejemplo, las respuestas a dilemas morales 
personales activan sobre todo las areas asociadas a tratamientos «socioemocio- 
nales», como el giro frontal interno, el giro cingular posterior y el giro angular. 
Por el contrario, las respuestas a dilemas morales impersonales y no morales 
activan mas bien las areas asociadas a la memoria de trabajo en el cortex fron- 
tal dorsolateral y en el cortex parietal. Pero gdebe limitarse la cognicion social 
al conocimiento de las normas sociales y, comportamentalmente, a su respeto 0 
a su transgresidn? ,Debe considerarse mas ampliamente que el campo de la 
cognicion social concierne a todo comportamiento humano que interacttia con 
otro? En verdad, en ciertos casos, todo circuito neuronal esta implicado en el 
juicio y las tomas de decisiones: el tratamiento de las entradas sensoriales, la 
evaluacion y planificacion de las respuestas «motoras» en funcidn de la recom- 
pensa anticipada o del castigo temido y se conoce, en particular, el papel de las 
estructuras dopaminérgicas en las redes neuronales implicadas. Asimismo, 
esta implicado el sistema limbico rostral que interviene en la evaluacién emo- 
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A: 


B IIIIII 


Fig. 18.1. Principales zonas cerebrales implicadas en la inteligencia social. La zona «no- 
dal» estaria representada por el cdrtex prefrontal ventromedial y frontoorbital. Las 
letras hacen referencia a la primera columna de la tabla 18.1. 


cional y motivacional permitiendo (v. recuadro 16.3), en respuesta a estimulos, 
la adaptacién de los comportamientos. De manera mas global, esta implicado 
en la organizacion y la regulacién de la vida emocional y, en particular, en el 
reconocimiento de las emociones del otro, pero también en le reconocimiento 
del peligro con el papel central de la amigdala (v. cap. 17). En definitiva, los 
comportamientos sociales se construyen también con informacion Ilevada por 
otros sistemas y, sobre todo, por el de la memoria. En esas condiciones, {revela 
la transgresiOn de las normas sociales tratamientos neuronales especializados 
en la informacion social 0 sélo depende de mecanismos conocidos de la memo- 
ria, la emocion y la toma de decisiones? (Bechara). En estudios con neuroima- 
gen, {como distinguir los que corresponden a los juicios especializados y los 
que competen a la activacion de zonas no especificas: funciones ejecutivas con 
control inhibidor, memoria, etc.? 


Neuropsicologia de la cognicion social 


335 


Tabla 18.1. Principales areas cerebrales implicadas en la cognicion social 
(de Greene, Gallagher, Bechara). 


Las letras de la columna de la izquierda hacen referencia a la figura 18.1. AB = Area de Brod- 
mann. Esas areas se activan en los juicios morales, para unas por canal de entrada verbal y para 
otras por canal de entrada visual. 


A 


AB 9/10: giro frontal interno 


Integracion de la emocion en las tomas 
de decisiones y planificacion de acciones 


AB 9/32: cortex frontal paracingular 


AB 25/ parte inferior de 24/32 y 
porciones internas de las AB 10/11/12: 
cortex frontoorbital/ cortex 
ventromedial 


Teoria de la mente: interpretacion de 
las intenciones del otro 


Juicios morales 

Representacion de la recompensa y el 
castigo 

Empatia emocional y cognitiva 

Control del caracter apropiado o 
inconveniente de los comportamientos 
(sociopatia adquirida, conductas 
insociales si existen lesiones en la 
infancia) 

Centro de convergencia de los circuitos 
neuronales de la cognicion social 


AB 39; circunvolucion temporal 
superior y giro angular 


Comprension de los movimientos, 
mimicas, mirada e historias que ponen 
en juego personas. Participacion en la 
teoria de la mente 


AB 31/7: cortex cingular posterior, 
precuneus y cortex retrosplenial 


Integracion de la imagen emocional 
(precuneus) y de la memoria en las 
interacciones con el otro 


Polos temporales (AB 38) y amigdala 


Evaluacion rapida de la alternativa 
recompensa/castigo en particular para 
las informaciones visuales de las 
emociones negativas 

Recuerdo en memoria episddica, 
autobiografica, emocional 
Reconocimiento de las emociones 
visuales 


AB 9/10/46: cortex frontal dorsolateral 


Asiste a la cognicion social a través de 
la memoria de trabajo y la flexibilidad 
Empatia cognitiva 
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En todo caso, junto a la sociopatia adquirida del adulto (Damasio) y a la so- 
ciopatia con déficit en la construcci6én del saber social secundario a una lesion 
prefrontal de la infancia (Anderson), las lesiones cerebrales de adultos pueden 
generar comportamientos antisociales idénticos o similares a los descritos en la 
nosologia psiquiatrica. Por ejemplo, los trastornos del control de los impulsos 
agresivos andlogos al trastorno explosivo intermitente del DSM y manifesta- 
ciones de tipo «personalidad antisocial» del DSM (v. cap. 17, pag. 299). 
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FUNCION PRAGMATICA DEL LENGUAJE 


La cognicion social se manifiesta también de manera general en la coherencia 
del discurso dirigido a otra persona. Se trata de saber producir actos lingiiisti- 
cos adaptados a las circunstancias, mas alla de los aspectos lexicosemanticos y 
morfosintacticos del lenguaje, pero basandose en ellos: tal es la funcion prag- 
matica del lenguaje, desorganizado en las lesiones frontales (v. cap. 13, pag. 
161), pero también en las lesiones del hemisferio derecho. Asi, las lesiones del 
hemisferio derecho alteran la compresion del humor y de la ironia. La com- 
prension del sarcasmo, una forma particular de la ironia (Shamay-Tsoory) se 
altera por lesiones del lobulo prefrontal y, en particular, en su porcion ventro- 
medial derecha, y no por lesiones posteriores. Los déficits de la comprensién 
del sarcasmo se asocian a un déficit de la teoria de la mente, puesto que se trata 
de interpretar la intenci6n del otro. Se asocian también a las dificultades para el 
reconocimiento emocional (mimicas, prosodia). 


TEORIA DE LA MENTE Y EMPATIA 


El comportamiento frente al otro, tanto gestual como verbal, referente a «valo- 
res morales» o, de manera general, a la adaptacion de la relacién al contexto 
cognitivo y afectivo, no puede realizarse sin apoyarse en la capacidad de atri- 
buir a los otros contenidos mentales (pensamientos, sentimientos) lo mas ve- 
rosimiles posibles: se trata de la teoria de la mente. Por tanto, se refiere a una 
capacidad de mentalizacion, de conceptualizacién, de representacién de los 
contenidos mentales del otro, ya se trate de sus intenciones, creencias 0 conoci- 
mientos. Se puede poner a prueba, por ejemplo, en el contexto siguiente: dos 
sujetos A y B entran en una misma habitacion. A guarda su libro en el cajon y 
se marcha. En su ausencia, B coge el libro y lo pone debajo de la alfombra. 
Ante la pregunta de saber adonde ira A para buscar su libro al volver a la habi- 
tacion, la teoria de la mente permite al observador decir que A lo buscara en el 
cajon. Esta capacidad de inferir el contenido mental del otro aparece a los cua- 
tro afios y se desarrolla hasta los once. Una incapacidad del sujeto de captar los 
contenidos mentales de A y B le hard decir al contrario que A ira a buscar el li- 
bro debajo de la alfombra. A parte de los lobulos frontales con una prevalencia 
por el cortex frontal medial y, sobre todo por el cortex frontal paracingular (co- 
rrespondiente casi a las areas de Brodmann 9 y 32 en particular, derechas), las 
otras regiones implicadas son la circunvolucién temporal superior y el polo 
temporal (en particular la amigdala) (recuadro 18.1). 

La circunvolucion temporal superior derecha se activa con la comprension 
del sentido de historias y de dibujos que ponen en escena personas y también 
por los movimientos de las manos, del cuerpo, la boca, mirada y mimicas emo- 
cionales. Su papel seria detectar y explicar los comportamientos del otro atri- 
buyéndoles una causa fisica 0 una «intencién» en funcidn de si mismo. Los po- 
los temporales se activan en situaciones de recuerdo en la memoria episdédica, 
visual y auditiva, asi como en las memorias emocional y autobiografica: la ca- 
pacidad para inferir contenidos mentales de otro puede apoyarse en la expe- 
riencia del sujeto, es decir, sobre su memoria personal, episddica y semantica. 
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Recuadro 18.1 
Algunas pruebas de exploracion de la teoria de la mente 


Tests de las falsas creencias de primer orden 


Se ha dado un ejemplo en el texto y puede usarse un tebeo o para los ni- 
fos, mufiecas (denominadas Sally y Anne en la prueba elaborada por Ba- 
ron-Cohen). 


Test de las falsas creencias de segundo orden 


En este escenario, el personaje B cambia también el objeto de lugar cuan- 
do el personaje A sale de la habitacion, pero B sorprende a A haciéndolo 
sin que A se dé cuenta. Cuando A vuelve a la habitacion, la cuesti6n que se 
le propone es saber lo que A piensa del lugar donde cree B que el objeto se 
encuentra. Este test necesita una buena eficacia mnésica; se realiza correc- 
tamente a partir de los seis 0 siete afos. 


Test del «paso en falso» o de la «metedura de pata» 


Consiste en leer a los sujetos historias en las que un individuo A expresa a 
otro B propositos que constituyen una «metedura de pata», una torpeza. 
Una persona A acaba de instalarse en un nuevo apartamento, compra nue- 
vas cortinas para su habitacidn. Apenas acaba de terminar la decoracion 
cuando su mejor amiga, la persona B, le hace una visita. Cuando A le pre- 
gunta si le gusta su habitacion, B le responde que las cortinas son horribles 
y que espera que A podra cambiarlas rapidamente. Inmediatamente des- 
pués, se le pide al paciente que diga quién (la persona A o B) ha dicho algo 
que no deberia haber dicho. Este tipo de historias necesitan que el obser- 
vador comprenda que en el momento en que se realiza la metedura de 
pata, la persona B no sabia que no debia dar esa opinidn en ese momento 
y que la persona A estaria irritada 0 herida. 


Test de los smarties 


Se pide a un nifio A lo que hay en el interior de una caja de smarties y el 
nifio, por supuesto, responde adecuadamente. Pero el experimentador 
abre la caja y muestra al nifo A que la caja contiene un lapiz. Se explica en- 
seguida al nifio que su compafiero va a venir después y se le pregunta: 
«Qué va a responder cuando le pregunte lo que hay en la caja?». 


Lectura de los pensamientos y sentimientos por la mirada (Reading the mind 
in the eyes, Baron-Cohen y cols., J Chil Psicol Psychiatry, 2001; 42: 241-251). 

Se trata de elegir, entre dos pensamientos 0 sentimientos, el que corres- 
ponda mejor a la region fotografiada de los ojos de un sujeto. 


Si esas dos regiones contribuyen a la teoria de la mente, argumentos sdlidos in- 
dican que la region esencial para la «mentalizacion» de las intenciones del otro 
es el cortex paracingular; asi, se activa cuando un individuo juega un juego que 
permite ganancias contra una persona, pero no se activa si ese juego esta dirigi- 
do contra un ordenador. Pero la «mentalizacién» recluta las regiones del cere- 
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bro implicadas en la interpretacion general de los comportamientos, contribu- 
yendo en las redes neuronales implicadas en la cognicion social y, en particu- 
lar, la amidgdala y el cortex orbitofrontal (Gallagher y Frith). 

La «teoria de la mente» se ve alterada en el autismo, el sindrome de Asper- 
ger y los esquizofrénicos de tipo paranoide. Un déficit de las funciones ejecti- 
vas es frecuente, pero no constante, asociado a una alteracion de la teoria de la 
mente. Asimismo, la alteracion de la teoria de la mente podria encontrarse en el 
eje de las alteraciones de la cognicién social observadas en las demencias fron- 
totemporales; asi, la comparacion (Gregory) de pacientes con demencia fronto- 
temporal «variante frontal» y enfermos de Alzheimer ha podido mostrar que 
los pacientes frontales tenian alteraciones en todos los aspectos explorados de 
la teoria de la mente, mientras que los de Alzheimer solo fallaban en las falsas 
creencias de segundo orden y en el test del falso paso, en razon de la deficiencia 
de su memoria de trabajo y de sus capacidades de aprendizaje. Ademas, el tras- 
torno de la teoria de la mente esta relacionado con el grado de atrofia ventrome- 
dial y con las alteraciones comportamentales evaluadas a través del inventario 
neuropsiquiatrico de Cummings (NPI). 

La empatia designa, en primer lugar, la capacidad de compartir las emocio- 
nes del otro. Pero a la empatia emocional se une una empatia cognitiva, que re- 
toca la teoria de la mente y que es la capacidad de comprender lo que siente y 
piensa el otro, como si uno pudiese ponerse en el lugar del otro, continuando 
siendo uno mismo y respondiendo de manera apropiada. La empatia emocional 
puede evaluarse con el cuestionario de Mehrabian y Epstein, mientras que los 
aspectos cognitivos de la empatia basados en la capacidad de ponerse en el lu- 
gar del otro pueden examinarse a través de la escala de empatia de Hogan. Pa- 
rece que las lesiones prefrontales dorsolaterales alteran los aspectos cognitivos 
de la empatia, mientras que sus aspectos emocionales se alteran por lesiones 
frontoorbitales (Eslinger). 

La cognicion social permite al sujeto poner en marcha su capacidad para 
«interactuar con su entorno; dicha capacidad adaptativa, que puede denomi- 
narse inteligencia social, se fundamenta en los procesos cognitivoemocionales 
que permiten ligar en una madeja compleja la conciencia de si mismo y la con- 
ciencia (es decir, el conocimiento) del otro por si mismo, continuando siendo 
uno mismo. Este campo de estudio y de comprension de los trastornos compor- 
tamentales asienta los cimientos de un nuevo enfoque en las relaciones entre la 
neurologia y la psiquiatria. 
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79 | NEUROPSICOLOGIA 
DEL TALAMO Y DE LOS 
NUCLEOS GRISES 
CENTRALES 


Los ntcleos grises centrales (ganglios de la base en la terminologia anglosajo- 
na) son masas celulares de sustancia gris que se encuentran en la profundidad 
de los hemisferios cerebrales y en la parte alta del tronco cerebral. Las forma- 
clones mas importantes son el nucleo caudado, el nucleo lenticular (putamen y 
pallidum), el micleo subtalamico (0 cuerpo de Luys) y el /ocus niger (v. fig. 
1.1). Dichas formaciones no pueden separarse fisioldgicamente del talamo, 
con el cual tienen multiples conexiones que les unen también a la formacion re- 
ticular, al cerebelo (mediante el nucleo rojo), a los nicleos vestibulares (por in- 
termediacién del cerebelo) y al cortex prefrontal. 


TALAMO 


Las lesiones talamicas pueden ocasionar: 


— Trastornos de la memoria (v. cap. 14). 

— Trastornos del lenguaje (v. cap. 2). 

—Negligencia unilateral izquierda (v. cap. 9) con lesiones que afectan al ta- 
lamo derecho (en particular en infartos del territorio tuberotalamico, incluso en 
infartos del territorio paramedial, asi como en el sindrome de la hemorragia ta- 
lamica posterior que comporta ademas una miosis con leves ptosis ipsolatera- 
les y una hemiparesia sensitivomotora). Esta negligencia puede ser espacial, 
motora, multimodal y también puede comportar una extincidn sensorial, sensi- 
tiva, visual y auditiva. La negligencia puede acompafiarse de otros signos habi- 
tualmente observados en lesiones del hemisferio derecho y, en particular, de al- 
teraciones asomatognosicas y visoconstructivas, asi como de alteraciones del 
reconocimiento de las caras. 

—Sindromes frontales (v. cap. 13) con espontaneidad o, por el contrario, 
desinhibicion, con trastornos del control ejecutivo (en particular en infartos 
unilaterales paramediales). Las lesiones bilaterales, como las provocadas por 
los infartos paramediales bilaterales, ocasionan alteraciones comportamentales 
mayores, provocando el cuadro de demencia talamica y asociando a los trastor- 
nos de memoria una gran apatia con euforia o indiferencia, perseveraciones, 
confusion y alteraciones de la vigilancia. 
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NUCLEOS GRISES CENTRALES 


Los nucleos grises centrales estan unidos al cortex por circuitos frontosubcorti- 
cofrontales (figs. 19.1 y 19.2) organizados de manera paralela en cinco circui- 
tos: uno es motor y nace del area motora suplementaria, el segundo es oculo- 
motor y nace de las areas oculomotoras frontales implicadas en el oculogiro 
(area 8) y en el oculocefalogiro, pero también del cortex parietal posterior. Los 
otros tres estan implicados en el control cognoscitivo y emocional; se trata del 
circuito prefrontal dorsolateral (a partir de las areas 9 y 10); del circuito fronto- 
orbital (a partir del area 10) y del circuito cingular anterior (a partir del area 
24). Las lesiones de cada una de estas subdivisiones del lobulo prefrontal pue- 
den vincularse con manifestaciones cognoscitivas y afectivas particulares (v. 
tabla 13.1). 


Cortex frontal 


Vv 


Striatum 
(nucleo caudado, putamen) 


v 
Globo palido. 
Locus niger 


Vv 
Talamo 


Fig. 19.1. Esquema general de los circuitos frontosubcorticofrontales (de Cummings, 
1993). 


-——» Dorsolateral -—» Frontoorbital -> Cingular anterior 
Nucleo caudado Nucleo caudado ; 
(dorsolateral) (ventromedial) Nucleo accumbens 
Globo palido Globo palido Globo palido 
(lateral, dorsomedial (medial, dorsomedial) (rostrolateral) 
Locus niger Locus niger Locus niger 
Talamo Talamo , 
‘| (ventral anterior | (ventral anterior — rece 
y dorsomedial) y dorsomedial) 


Fig. 19.2. Los tres circuitos frontosubcorticales implicados en las funciones cognosciti- 
vas y en la regulacion emocional (de Alexander, 1986 y Cummings, 1993). 
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Las lesiones de los nucleos grises centrales provocan alteraciones de la mo- 
tricidad, que pueden acompafiarse de una disfuncidn cognoscitiva y emocional 
relacionada con una desconexion frontal. Asi, se ha construido el concepto de 
demencia subcortical, que puede observarse en la enfermedad de Parkinson, la 
paralisis supranuclear progresiva de Steel-Richardson-Oslewski, la corea de 
Huntington, la enfermedad de Wilson, el sindrome de Fahr y la neuroacantoci- 
tosis. También se sabe que los trastornos de la memoria (en particular de la me- 
moria procedimental) pueden observarse en ciertas afecciones de los nucleos 
grises centrales (v. cap. 14). Las afasias subcorticales putaminocaudadas y los 
sindromes de alucinaciones 0 psicoticos se tratan en los capitulos 16 y 22. Fi- 
nalmente, una heminegligencia izquierda puede observarse con vastas lesio- 
nes capsuloestriadas y, sobre todo, en infartos de las arterias lenticuloestriadas, 
aunque también en infartos limitados al nucleo caudado o en hemorragias del 
putamen. No obstante, las lesiones que respetan el talamo no provocarian ano- 
sognosia. 

Otras alteraciones neuropsicoldgicas observadas con lesiones de los nucleos 
grises centrales pueden relacionarse, de manera esquematica (y sin desconocer 
las formas intrincadas) con el sufrimiento de cada uno de los tres grandes cir- 
cuitos. Pueden comportar trastornos del control ejecutivo y de la programacién 
de actos motores, un estado de irritabilidad-agitacidn-deshinbicion 0, incluso, 
un estado de apatia-abulia. 

El sindrome abiilico se observa sobre todo en lesiones del nicleo caudado y 
se asocia a una espontaneidad motora y verbal, una inercia, una apatia, un en- 
lentecimiento ideatorio y motor y distractibilidad. Estaria relacionado con le- 
siones de la porcion dorsolateral del nucleo caudado, en relacion con la conve- 
xidad frontal dorsolateral. El sindrome de hiperactividad de las lesiones del 
nucleo caudado se traduce por una agitacion motora y verbal, a veces por agre- 
sividad y confusion mental; estaria relacionado con lesiones de la region ven- 
tromedial del nicleo caudado, en relacién con el cortex frontoorbital. La hipe- 
ractividad puede alternarse con abulia. También pueden observarse estados 
depresivos o bipolares de los paroxismos ansiosos, asi como alucinaciones y 
delirios: se trata de lesiones dorsolaterales o de lesiones extendidas del nucleo 
caudado. Las alteraciones cognoscitivas afectan a las funciones de control eje- 
cutivo, cualquiera que sea la localizacion de la lesion en el interior del nicleo 
caudado. 

Un sindrome frontal con apatia-abulia puede asociarse a lesiones bilaterales 
localizadas en el pallidum. 

La pérdida de autoactivacion psiquica, descrita por Laplane, se presenta 
comportamentalmente como apatia, cuyo interrogatorio muestra que esta sos- 
tenida por vacio mental, inercia por pérdida del impulso psiquico y ausencia de 
proyeccion en el futuro. Sin embargo, la heteroactivacién entrafia una reversi- 
bilidad del trastorno; los enfermos pueden, bajo estimulacion, ejecutar tareas 
simples o incluso complejas como la realizacion de los tests que muestran re- 
sultados cognoscitivos satisfactorios, ademas de una reduccion de la fluidez y 
algunas alteraciones de las funciones de control ejecutivo. Los enfermos pare- 
cen a menudo indiferentes. Habiendo sido rechazada una desactivaci6n no es- 
pecifica de un circuito subyacente a la actividad psiquica, Habib y Poncet cali- 
fican el trastorno de sindrome atimormico (hasta ahora reservado a la pérdida 
de pulsién vital en los esquizofrénicos deficitarios). Estos autores insisten asi 
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no solo en la apatia con apragmatismo (que no seria siempre reversible por he- 
teroactivacion) y en la alteracién de la capacidad para expresar sentimiento, 
sino también en la pérdida del impulso subyacente al déficit de accién y de 
afectividad. Este comportamiento puede observarse con lesiones del pallidum 
(en particular anoxicas) o en lesiones del striatum (lagunas de los nucleos cau- 
dados y del putamen, pero también con lesiones talamicas mediales, que inclu- 
yen los nucleos dorsomediales) y con lesiones subcorticales del ldbulo frontal, 
que afectan a las conexiones entre el nticleo caudado, por un lado, y por otro, el 
cortex prefrontal y el giro cingular. El sindrome atimormico cortical concebido 
como un elemento clave del sistema motivacional-emocional, ofrece asi la car- 
ga energética necesaria para la actividad cognitiva y a la actividad motora. 

Algunos sindromes de pérdida de autoactivacion psiquica comportan, a pesar 
de la vida mental y de la inercia motora, un estado depresivo: ,debe considerarse 
que se trata de la asociacion de dos trastornos en relacion con la lesidn de los nu- 
cleos grises centrales (Laplane) o de una forma incompleta de pérdida de autoac- 
tivacion psiquica con apatia sin componente de indiferencia afectiva (Habib)? 

Actividades de tipo obsesivo-compulsivo pueden asociarse de manera in- 
constante con la pérdida de autoactivacion: suele tratarse de manifestaciones 
seudoobsesivas que no generan fendmenos de tensién emocional observadas 
en las psiconeurosis obsesivas. También han podido observarse actividades 
mentales estereotipadas, de coleccionismo, mientras que ciertas estereotipias 
motoras evocan tics. Tales manifestaciones se han observado con lesiones de 
los nucleos lenticulares, pero también con lesiones de los nicleos caudados. La 
enfermedad de Parkinson puede acompajiarse también de manifestaciones es- 
tereotipadas, monomorfas, pero desprovistas de la tensidn ansiosa que acom- 
pafia a los trastornos obsesivo-compulsivos. A veces denominadas punding, se 
manifiestan asi por actividades incesantemente repetidas (canciones, limpie- 
za), 0 por un coleccionismo (Evans), en algunas ocasiones acompajfiadas de 
una adiccion a sustancias dopaminérgicas 0 de comportamientos de juego pa- 
tolégico. Estan relacionadas con hiperdopaminergia por estimulacién excesiva 
de receptores dopaminérgicos del striatum ventral (nucleo accumbens) que 
ocasiona un déficit del sistema de recompensa. Es interesante relacionar estas 
constataciones de las manifestaciones compulsivo-obsesivas con la enferme- 
dad de tics de Gilles de la Tourette, de la cual se ha admitido que podria ser de- 
bida a una disfuncion de los nucleos grises centrales. Por otro lado, en la neuro- 
sis obsesiva en si misma podria intervenir un disfuncionamiento frontocingular 
y del striatum, mientras que la mejora de los signos compulsivos por los anti- 
depresores serotoninérgicos podria tener una accion reduciendo una hiperac- 
tividad metabdlica frontoestriada. En la actualidad, también se sabe que los 
efectos favorables pueden inducir la estimulacion cerebral profunda en parkin- 
sonianos que tenian conjuntamente una historia de trastornos obsesivo-com- 
pulsivos (Mallet). La pregunta que se plantea es saber si la estimulacion cere- 
bral profunda podria representar el tratamiento alternativo de los trastornos 
obsesivo-compulsivos invalidantes, que son resistentes a los inhibidores de la 
recaptacion de la serotonina y a las terapias cognitivo-comportamentales. 

En la enfermedad de Huntington (en la que la lesion se situa en el nucleo 
caudado) pueden observarse manifestaciones correspondientes a la implica- 
cidn de los tres circuitos cognoscitivo-emocionales frontosubcorticales. Asi, 
convergen algunos argumentos para relacionar los trastornos comportamenta- 
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les de las lesiones de los nucleos grises centrales con una disfuncién de los cir- 
cuitos frontosubcorticales, tal como sugieren los estudios isot6picos cuando 
objetivan un hipometabolismo prefrontal que acerca el concepto de diasquisis 
(repercusion, depresi6n a distancia del foco lesionado) acufiado por Von Mo- 
nakov. 

Los circuitos frontosubcorticales pueden también estar lesionados en la sus- 
tancia blanca de los hemisferios cerebrales, lo que explicaria la existencia de 
sindromes de tipo frontal, incluso de demencias subcorticales en lesiones infla- 
matorias (como las formas evolucionadas de la esclerosis multiple), genéticas 
(leucodistrofias), infecciosas (como la encefalopatia del VIH) y vasculares de 
la mielina (v. caps. 13, 16 y 20). 

En todo caso, para Habib y Bakchine, «la apatia, la abulia, la pérdida de auto- 
activacion y la atimormia representan muy probablemente un solo y unico sin- 
drome mental». No obstante, cabe insistir en que la apatia concebida como la 
asociacion de una desmotivacion con pérdida de la iniciativa y del embotamien- 
to afectivo puede ser objeto de una evaluacién comportamental por el inven- 
tario neuropsiquiatrico de Cummings o por la escala de Marin. La apatia es 
frecuente en la enfermedad de Alzheimer y puede confundirse con una depre- 
sion, todavia mas frecuente cuando el déficit cognitivo es mas grave; podria 
relacionarse inicialmente con una lesion de las aferencias colinérgicas subcorti- 
cofrontales procedentes del nucleo basal de Meynert y, posteriormente, del cér- 
tex prefrontal en si y de sus aferencias desde las regiones temporales anteriores 
e internas. La frecuencia de la apatia seria ain mayor en caso de asociacion de la 
demencia con signos extrapiramidales, lo que sugiere una implicacion de los 
circuitos dopaminérgicos ascendentes con destino frontal. La apatia repercute 
seriamente en las actividades de la vida cotidiana y es, como la agitacion, un 
factor de agotamiento del cuidador. Los tratamientos colinérgicos pueden me- 
jorar la apatia. Se han propuesto antidepresivos y sustancias dopaminérgicas, 
incluso psicoestimulantes anfetaminicos. Las principales causas de apatia se re- 
sumen en la tabla 19.1. 


CEREBELO 


Las modificaciones neuropsicolégicas provocadas por las lesiones (degenerati- 
vas o vasculares) del cerebe/o podrian revelarse, al menos en parte, de la dias- 
quisis relacionada con la ruptura de los circuitos que unen el cerebelo con el 
cortex prefrontal, parietal posterior, temporal superior y limbico. Las alteracio- 
nes observadas pueden efectivamente deducirse por los tests que exploran la 
organizacion visoespacial y las capacidades de planificacién y de programa- 
cion, de fluidez verbal y de la memoria de trabajo. Los déficits del lenguaje de 
tipo agramatismo y de la prosodia también se han descrito. El cerebelo podria 
intervenir directamente en la velocidad de los tratamientos de las informacio- 
nes, lo que explicaria el aumento de los tiempos de reacci6n simples visuales y 
auditivos. Trastornos de personalidad pueden observarse caracterizados por un 
embotamiento afectivo o desinhibicion. Este sindrome afectivo-cognitivo ce- 
rebeloso (Schmahmann) es el mas evidente en caso de lesiones del ldbulo pos- 
terior y del vermis. Las lesiones del ldbulo anterior sdlo provocan discretos 
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Tabla 19.1. Principales causas de apatia 


¢ Sindromes frontales (dorsolateral, frontal interno, cingular) 

e Lesiones frontosubcoricales con o sin sindrome demencial 

e¢ Demencias corticales (en particular, enfermedad de Alzheimer) 
e Sindrome de KlUver-Bucy 

© Dolores crdnicos 

e Aislamientos sensoriales y sociales 

e Esquizofrenia de tipo hebefrenocatatdnico 
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trastornos de las funciones ejecutivas y visoespaciales. En cuanto a las anoma- 
lias cerebelosas macroscépicas 0 histoldgicas constatadas en la esquizofrenia o 
en el autismo infantil, podrian sugerir, entre otros argumentos, la intervencién 
del cerebelo en la vida afectiva y en la regulacién emocional, aunque es necesa- 
rio evitar interpretaciones demasiado apresuradas. 
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20 | NEUROPSICOLOGIA 
DE LAS AFECCIONES 
DESMIELINIZANTES 


ESCLEROSIS MULTIPLE 


Una vez ha mostrado el diagnéstico por imagenes de la resonancia magnética 
que la existencia de lesiones desmielinizantes de la sustancia blanca de los he- 
misferios cerebrales se ha convertido en uno de los criterios diagndstico de la 
esclerosis multiple, no hay que sorprenderse de la frecuencia con la cual esta 
afeccion se acompafia de disfunciones cognoscitivas. Estas ultimas vienen a 
sumarse a los desdrdenes de la esfera afectivo-emocional que, por una parte, 
tienen como causa una lesion y, por otra, reaccionan a los trastornos existencia- 
les provocados por la enfermedad (v. cap. 17, pag. 317). 


Manifestaciones psiquiatricas 


Depresion, mania, euforia comportamientos neuroticos pueden acompafiar a la 
evolucion de la enfermedad. Es necesario afiadir sindromes psicoticos descri- 
tos como sindromes confusionales y alucinadores, ataques delirantes a menudo 
considerados esquizofrenias paranoides y, mas excepcionalmente, un estado 
de tipo hebefreno-cataténico. Estas manifestaciones pueden preceder a las ma- 
nifestaciones neuroldgicas. Pueden repetirse, haciéndose crénicas de forma se- 
cundaria, o bien evolucionar repentinamente a estado crénico. Las lesiones de 
estas formas psicoticas de la enfermedad predominarian en la sustancia blanca 
de la region temporal (lindante con los cuernos temporales) o temporoparietal, 
aunque hayan sido sefialadas otras prevalencias lesivas (p. ej., lobulo frontal). 


Disfunciones cognoscitivas 


En cuanto a los trastornos cognoscitivos, afectarian, segun estudios, entre el 40 
y el 65% de los enfermos, y pueden ser observados precozmente (Lyon-Caen, 
en Taillia). La difusion habitual de las lesiones, su localizacién en la sustancia 
blanca explica que esas disfunciones lleven a una desconexi6n «frontosubcor- 
tical», de manera que, para las formas mas graves, pueden merecerse el califi- 
cativo de demencia subcortical. Debe observarse que la apreciacién de la fre- 
cuencia de los déficits cognoscitivos se ve afectada por la diversidad de 
baterias de tests utilizados y por los criterios escogidos para definir la frontera 
que separa los resultados normales y patoldgicos. Se sabe que, ademas de las 
cualidades métricas de los tests utilizados, los criterios que definen un déficit 
cognoscitivo hacen intervenir la edad, el nivel cultural y factores que pueden 
llevar a confusidn, como las repercusiones de los déficits motrices sensoriales, 
la depresion, el cansancio o los tratamientos, ya sean a base de psicdtropos, 
miorrelajantes 0 corticoides. Sin embargo, la deteccién de un déficit cognosci- 
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tivo no es de naturaleza especulativa, ya que esos déficits repercuten en la cali- 
dad de vida y deben formar parte, al igual que las manifestaciones neuroldgi- 
cas, de una evaluacion de su eventual respuesta a las terapias. Finalmente, el 
apoyo prestado a los enfermos no puede ser concebido sin un conocimiento de 
las modalidades de su funcionamiento cognoscitivo. 


Modalidades de exploracion 


El Mini Mental State es un instrumento poco sensible y aporta poco acerca de 
las facetas del déficit cognoscitivo. 

Los trastornos de la memoria declarativa respetarian la memoria inmediata 
explorada por el span verbal (directo) o por el visual (test de los bloques de 
Corsi), pero afectarian mas bien a la memoria del trabajo (explorada por el 
span inverso). Los estudios acerca de la memoria episdédica con ayuda de mate- 
rial verbal ofrecen resultados diversos: la existencia de un déficit del recuerdo 
libre esta generalmente admitida, asi como la del déficit del recuerdo inducido. 
Pero el reconocimiento es considerado normal 0 patolégico (California Verbal 
Learning Test, Selective Reminding Test, test de Gréber-Buschke, palabras de 
Rey). Algunos no descartan la parte desempefiada por un déficit del almacena- 
miento, lo que no simplificaria el concepto de demencia subcortical, mientras 
que un déficit de la codificacién esta generalmente mas aceptado. El aprendi- 
zaje visual (figura de Rey) y visoespacial (Spatial Recall Test) puede también 
sufrir un déficit, pero hay que tener cuidado de que el sujeto no tenga un déficit 
visual que altere sus capacidades para hacer el test. El subtest «memoria logi- 
ca» de la WAIS-R, que es un aprendizaje de historias, muestra un déficit de los 
resultados en el recuerdo inmediato y en el recuerdo diferido. La memoria im- 
plicita (memoria de procedimientos, priming visual y perceptivo) estaria pre- 
servada. La preservacion de la memoria procedimental seria de esta forma uno 
de los elementos distintivos entre la repercusiOn cognoscitiva de la patologia 
de la sustancia blanca y de la patologia de sustancia gris. Algunos autores atri- 
buyen el nombre de demencia subcortical a las consecuencias neuropsicold- 
gicas de las lesiones de la sustancia gris que enfrentan a las demencias de la 
sustancia blanca (Filley). Ha incluso podido demostrarse, utilizando un proce- 
dimiento que disocia los tratamientos cognoscitivos en una tarea de priming 
verbal, que la utilizacidn inconsciente de la memoria era preservada (Seinela). 
También se han descrito alteraciones de la memoria autobiografica y de la me- 
moria social (test de los presidentes), mostrando el dafio sufrido por la memo- 
ria retrograda. 

Los trastornos de la atencion, en especial de la atencion sostenida, pueden 
interferir con los resultados de la memoria: de todas formas, el déficit de la 
atencion se pone claramente de manifiesto a través del PASAT (Paced Audi- 
tory Serial Attention Test, sumas sucesivas de un cifra con la cifra que el sujeto 
habia escuchado antes de dar el resultado de la suma anterior como 3... 5... res- 
puesta: 8... 6... respuesta: 11... 3... respuesta: 9, etc.). El test de Stroop es tam- 
bién deficitario, pero hay que subrayar que esos tests son muy sensibles al 
estrés. El Trail Making muestra el enlentecimiento ideomotor, pero es rapi- 
damente contaminado por un dafio motriz, mientras que el déficit al Trail Ma- 
king B muestra el dafio sufrido por la flexibilidad mental asi como el de Wis- 
consin. 
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Las fluencias verbales literal y categorial son deficitarias, pero en general 
la rareza de las afasias explica que los estudios de serie no pongan de mani- 
fiesto habitualmente ni trastornos de la denominacion, ni trastornos de la com- 
prension. 

Los resultados visoespaciales dados por el test de juicio de lineas de Benton 
pueden ser deficitarios, asi como los tests de discriminacién visual y del reco- 
nocimiento de rostros. 

Las escalas compuestas de inteligencia como la WAIS dan resultados varia- 
bles. Los subtests de resultados que definen el CIM deben de ser interpretados 
con comedimiento, ya que dependen de las capacidades motrices. Los subtests 
del CIV (escala verbal) pueden ser patolégicos cuando nos referimos, no al 
contraste previsto con el test, sino cuando se realiza en comparacion con una 
poblacion muestra. 

La comparacion de la frecuencia de alcance de los diferentes tests llevé a 
preparar baterias como las de Rao (test de memoria verbal [Buschke Verbal Se- 
lective reminding Test] y test de atencion sostenida [PASAT] 0 test de fluencia 
verbal [COWAT, Controlled Oral Word Association Test). 


Déficits cognoscitivos e historia natural de la enfermedad 


Aunque la existencia de una minusvalia funcional importante y precoz es un 
factor de riesgo de deterioro cognoscitivo, existe muy poca o ninguna correla- 
cidn entre la intensidad de la minusvalia y la gravedad del déficit cognoscitivo, 
lo que explica que formas que invalidan poco fisicamente puedan tener un de- 
terioro cognoscitivo importante. La duracién de la evolucién de la enfermedad 
no parece influir en el déficit cognoscitivo. No obstante, una vez presente, el 
déficit cognoscitivo tiende a agravarse con el tiempo y eso siendo los sujetos 
cada vez mayores, con una mayor minusvalia y evolucionado hacia una forma 
progresiva (Amato). La euforia y la hiperexpresividad emocional también es- 
tan ligadas a los déficits cognoscitivos. La existencia de una relacion entre el 
volumen de la lesion y la disfuncién cognoscitiva es objeto de sugestiones di- 
versas; los elementos mas importantes parecen ser la importancia de las lesio- 
nes de la sustancia blanca frontal o temporal, de las lesiones yuxtacorticales 
objetivadas en secuencias FLAIR, y de las lesiones periventriculares. La atro- 
fia subcortical (medida por el volumen de ventriculos laterales y del tercer ven- 
triculo), la atrofia cortical frontal, la atrofia callosa, asociadas a las lesiones 
axonales estan ligadas al déficit cognoscitivo, sobre todo en las formas progre- 
sivas. La alteracién de los potenciales mencionados cognoscitivos (P300, 
N200) esta asociada a la intensidad del deterioro cognoscitivo (Gil). 


Manifestaciones neuropsicologicas focales seudocorticales 


Se ve, por tanto, que el perfil compuesto de los déficits cognoscitivos observa- 
dos en la esclerosis multiple va mas alla, habida cuenta de la difusion y la va- 
riabilidad topografica de las lesiones subcorticales, del cuadro estricto de una 
desconexion subcorticofrontal, y los trastornos de la memoria son un ejemplo. 
Ademias, la confluencia de lesiones en algunas regiones subcorticales desenca- 
dena desconexiones que generan sindromes neuropsicoldgicos que podrian ca- 
lificarse de «seudocorticales». Es el caso de los siguientes trastornos: 
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—La negligencia unilateral es excepcional, pero puede observarse en otras 
lesiones subcorticales (v. cap. 9). 

— Las afasias, incluso poco frecuentes, son afasias «subcorticales» de semio- 
logia muy variable. Se puede tratar de crisis epilépticas 0 incluso de un estado 
de mal epiléptico clinicamente con parafasias, trastornos de la comprension y, 
eléctricamente, con descargas periddicas lateralizadas epilépticas (PLED). 
También puede tratarse de afasias de principio agudo o subagudo en el que se 
puede considerar que corresponden a brotes, regresivos de forma espontanea o 
bajo tratamiento. Han podido de esta manera ser descritas una anartria pura 
(con placas de la sustancia blanca frontal izquierda), afasias no fluidas de tipo 
Broca con reduccion del lenguaje y desintegracién fonética (con placas de la 
sustancia blanca frontal y del centro semidvalo izquierdo), afasias mixtas con 
reduccion del lenguaje y parafasias (con placas de la sustancia blanca temporal 
izquierda), afasias de conduccion con placas bajo el giro supramarginal, una 
afasia amnésica e incluso una afasia global o una alexia pura. Asociaciones sin- 
tomaticas pueden ser observadas, en particular, con trastornos del calculo, des- 
ordenes apraxicos o incluso algunos elementos de un sindrome de Gerstmann. 
Ademas, trastornos del lenguaje hablado y escrito pueden ser duraderos, como 
si su presencia mostrase un dafio axonal, que respondiese, mutatis mutandis, a 
las formas remitentes con secuelas, a las formas progresivas y a las formas se- 
cundariamente progresivas de la enfermedad (v., p. ej., Primavera, 1996; Jons- 
dottir, 1998). 


La esclerosis multiple muestra sin duda que la distincion entre los deterioros 
cognoscitivos corticales («afasoapraxoagnosicos») y los deterioros subcortica- 
les no es mas que la oposici6n esquematica entre las demencias de Alzheimer y 
las demencias asociadas a las afecciones degenerativas de los nucleos grises 
centrales que privilegian la desconexi6n frontosubcortical. Las patologias no 
degenerativas de los nucleos grises centrales pueden provocar sindromes «seu- 
docorticales» y, en particular, afasias, pero también apraxia y agnosias asi 
como las lesiones de la sustancia blanca de los hemisferios cerebrales. 


OTRAS AFECCIONES DESMIELINIZANTES 


Ademias de la esclerosis multiple, se puede decir que todas las enfermedades de 
la sustancia blanca pueden provocar alteraciones cognoscitivas, emocionales o 
del registro psicdtico. Esas enfermedades tienen mecanismos etiologicos mul- 
tiples: vasculares (v. pag. 229), infecciosas, como la leucoencefalopatia multi- 
focal progresiva (LEMP), que se da o no en el transcurso de una infeccion por 
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) o el complejo demencial del sida 
(v. pags. 226 y 227), metabdlicos, como las leucodistrofias 0 afecciones gené- 
ticas responsables de una desmielinogénesis. 

Estas ultimas pueden desvelarse en el adulto por desdrdenes psicéticos que 
pueden preceder a las manifestaciones neuroldgicas, esencialmente pirami- 
dales y cerebelosas. Este es el caso, en particular, de la leucodistrofia metacro- 
matica (asociada a un déficit de arilsulfatasis que se puede demostrar en los 
leucocitos o los fibroblastos) y de la adrenoleucodistrofia (que asocia una insu- 
ficiencia renal a las manifestaciones neuropsiquiatricas y, bioldgicamente, una 
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subida de la concentracion plasmatica de los acidos grasos de cadena muy lar- 
ga) o incluso de la ovarioleucodistrofia que debe ser sistematicamente mencio- 
nada en mujeres que presentan trastornos neuroldgicos o psiquiatricos y una 
menopausia precoz. 

Las leucoencefalopatias posradioterapia deben sospecharse ante cualquier 
estado de apatia seudodepresiva que surge en un sujeto que haya tenido un tu- 
mor intercraneal tratado por radioterapia (v. pag. 225). 

Las carencias en vitamina B12, cuya causa mas frecuente es la enfermedad 
de Biermer, pueden desencadenar déficits cognoscitivos con trastornos de la 
memoria 0 incluso sindrome de demencia de tipo subcortical: la presentacion 
clinica puede también ser un trastorno del humor con depresi6n, a veces hipo- 
mania. El sustrato seria una leucoencefalopatia. Las carencias de folatos (de 
absorcion, de aportacién, medicamentosa) pueden desencadenar los mismos ti- 
pos de trastornos. Cabe recordar que se suele buscar este tipo de carencias en 
presencia de cualquier sindrome de demencia. 

Asi, los rasgos principales de los sindromes neuropsicolégicos respecto a las 
afecciones desmielinizantes asocian trastornos psiquiatricos y déficits visoes- 
paciales que podrian estar ligados a las conexiones entre las lesiones profundas 
y las regiones corticales del hemisferio derecho, que es mas rico en sustancia 
blanca que el hemisferio izquierdo. Los trastornos de la atencion y la dismnesia 
de evocacion son pruebas de la desconexion frontal. La preservacion de la me- 
moria procedimental opone el dajfio de la sustancia blanca al de los nucleos gri- 
ses centrales. Como en las demencias subcorticales por dafio de la sustancia 
gris, en general no existen manifestaciones afasoapraxoagnosicas, a no ser que 
lesiones «estratégicas» (p. ej., una voluminosa placa de desmielinizacion) desen- 
cadenen un sindrome de desconexi6n intrahemisférico. 
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7 | NEUROPSICOLOGIA 
DE LAS ILUSIONES 
Y LAS ALUCINACIONES 


«Nihil est in intellectu quod non prius fuerit in sensu». 
Adagio escolastico 


«Toda conciencia es conciencia de algo». 
Husserl 


Gracias a las percepciones, que designan la interpretacion de las sensaciones, 
que el ser humano, a través de su cerebro, elabora y gestiona el necesario cono- 
cimiento del mundo. Bien es verdad que el conocimiento procede primero de 
una necesidad vital, la de adaptarse al mundo. Pero, ademas, el hombre puede 
elegir voluntariamente aumentar su conocimiento en uno u otro dominio de su 
contexto, concebido como una actividad ocupacional, cuyas motivaciones pue- 
den ser de orden cultural 0 profesional. La actividad perceptiva también puede 
movilizar este aspecto particular de la vida emocional, que es la emocion esté- 
tica, cuyas entradas también son tan numerosas como los organos de los senti- 
dos (mirar una obra de arte, escuchar una pieza musical o respirar el perfume 
de una rosa). 

La percepcion no es el espejo de una realidad sensorial, sino que es una in- 
terpretacion de dicha realidad que explica, en particular, las ilusiones y las am- 
bigiiedades perceptivas. Asi, durante las primeras etapas del tratamiento de la 
informacion, las ilusiones pueden referirse al contorno, a la forma o a la lumi- 
nosidad como ilustra la figura de Kanizsa (fig. 21.1). Se trata de descodifica- 
ciones sensoriales precoces y automaticas. Pero los conocimientos perceptivos 
elaborados pueden ser objeto de dos interpretaciones, entre las cuales el sujeto 
oscila cuando las figuras son ambiguas, como por ejemplo en el libro de Mach 
(fig. 21.2) o la imagen de Jastrow (fig. 21.3). Esta ambigiiedad activa una for- 
ma particular de la flexibilidad mental y los sujetos con lesiones frontales ten- 
drian mayores dificultades que los sujetos normales y que aquellos con lesio- 
nes posteriores del cerebro, para pasar de una interpretacion a la otra. 

Las agnosias designan la incapacidad de identificacion con un organo de los 
sentidos, existiendo incluso agnosias polimodales. Las ilusiones y las aluci- 
naciones designan sintomas productivos que ocasionan, en las primeras, fal- 
sificaciones de las percepciones y, en las segundas, percepciones sin objeto. La 
duracién puede ser breve y corresponder a manifestaciones epilépticas 0 a au- 
ras migrafiosas; también pueden ser duraderas. 
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Fig. 21.1. La figura de Kanizsa. En el primer dibujo, el cuadrado central parece mas cla- 
ro que el fondo. En el segundo dibujo, el cuadro central aparece mas oscuro que el 
fondo. 


ILUSIONES 


llusiones visuales o metamorfosias 


Sus aspectos son multiples. Las deformaciones perceptivas pueden afectar al 
tamafio de los objetos, ya sea con una macropsia 0 con una micropsia, y al color 
de los objetos, bien con una discromatopsia 0 con una acromatopsia (Vv. cap. 7, 
pag. 107). 


354 Neuropsicologia 


Fig. 21.2. F/ libro de Mach. Este dibujo se percibe como la representacion en tres dimen- 
siones de un libro que puede percibirse como un libro abierto o como un libro visto 
desde el lado de la cubierta (de C. Bonnet, Rev Neurol, 1995; 157: 8-9, 442-450). 


También existen ilusiones del movimiento de objetos inmoviles 0, por el 
contrario, una no percepcidn del movimiento (acinetopsia). Las modificacio- 
nes de la configuracion de los objetos en relaci6n con el sujeto pueden provo- 
car una teleopsia, cuando los objetos son vistos de lejos y con tamafio peque- 
fio, o una pelopsia, cuando los objetos se ven de cerca y con gran tamafio. La 
multiplicacion de un objeto unico puede provocar una diplopia (cuyo caracter 
monoocular la distingue de las diplopias por paralisis oculomotoras) 0 una po- 
liopia. Las metamorfosias de las caras ya se han tratado (v. pag. 113). La aloes- 
tesia visual designa la percepcion de objetos, no en el hemicampo donde se en- 
cuentran, sino en el hemicampo contrario. La palinopsia designa un fendmeno 
de preservacion visual: puede referirse al tiempo (los objetos continuian vién- 


Fig. 21.3. La figura de Jastrow. Este dibujo puede interpretarse alternativamente como 
la representacion de un pato o de un conejo. 
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dose, aunque han desaparecido del campo visual) 0 al espacio (los objetos que 
ocupan una superficie mayor que su superficie real). Otras ilusiones ocasionan 
una inversion de la vision, una pérdida de la visidn estereoscdpica. 

Para atribuir una causa neurolégica a una metamorfosia es necesario elimi- 
nar una patologia ocular, que afecta a los medios transparentes del ojo o la reti- 
na. Asi delimitadas, las ilusiones visuales corresponden en general a una lesion 
occipital o parietooccipital, siendo la mas frecuente la hemisférica derecha. La 
acinetopsia esta relacionada con lesiones que preservan el cortex estriado y que 
afectan, el analogo humano del area V5 del mono, a nivel de la parte posterior 
del giro temporal medio (v. cap. 7, pag. 108). Las metamorfosias epilépticas 
pueden acompajiarse de manifestaciones vertiginosas, que traducen una des- 
carga a nivel del cortex vestibular parietal. Las ilusiones unilaterales expresan 
un sufrimiento de la lesién del hemisferio opuesto. 


Otras ilusiones 


Las ilusiones auditivas o paracusias se observan en la epilepsia y se traducen 
por deformaciones variadas de los sonidos (mas 0 menos intensos, mas 0 me- 
nos lejanos), incluso por una paliacusia que en el plano auditivo es el equiva- 
lente a la palinopsia. Responden a una descarga de la circunvolucion temporal 
superior. 

Las ilusiones gustativas (la mas frecuente es la de acentuacién del gusto: hi- 
pergula) suelen responder a una descarga suprainsular, opercular, rolandica o 
parietal. Las ilusiones olfativas (la mas frecuente es la acentuacion de los olo- 
res: hiperosmia) responden habitualmente a una descarga del cortex temporal 
anterior. 

Las ilusiones somatogndésicas breves provocan sensaciones de ausencia, de- 
formacion, desplazamiento y adicién de un miembro o un segmento del miem- 
bro. La descarga epiléptica afecta a la parte posterior del ldbulo parietal, sobre 
todo del lado derecho. Ilusiones somatognésicas pueden formar parte de un aura 
migrafiosa. Ilusiones de los miembros fantasmas pueden observarse en amputa- 
dos y pueden acompafiarse de dolores vivos, mientras que las ilusiones del des- 
plazamiento de los miembros inferiores pueden percibirse en paraplejias. 

La heautoscopia, autoscopia o alucinacion especular es una alucinacién en 
la que el sujeto es el objeto: el sujeto cree verse a si mismo como en un espejo, 
como un doble situado fuera de él. En otros casos, el sujeto también puede te- 
ner la impresion de salir de su cuerpo y poder ver asi, habitualmente desde lo 
alto (desde el techo o desde un balcén). Los fendmenos heautoscdpicos pueden 
ser de naturaleza epiléptica, aislados 0 asociados a crisis parciales simples o 
complejas o bien a crisis generalizadas. Las descargas epilépticas registradas 
en el electroencefalograma afectan frecuentemente a las regiones temporales 
derecha o izquierda; las lesiones, cuando existen, afectan a la region temporal, 
parietal u occipital. Fendmenos heautoscdpicos también pueden observarse en 
las migrafias. Finalmente, la heautoscopia también se ha observado en situacio- 
nes muy diversas y, sobre todo, en estados confusooniricos. La heautoscopia 
puede formar parte de las manifestaciones de sindromes psicoticos, con el mis- 
mo rango que las otras alucinaciones. Las heautoscopias también pueden acom- 
pafiarse de estados ansiosos, aparecer en contextos de fatiga extrema o incluso 
formar parte de alucinaciones hipnagogicas (v. mas adelante). El tema de la 
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heautoscopia se ha tratado ampliamente en la literatura, desde Goethe a Dos- 
toievski, y desde Maupassant a Musset. 


ALUCINACIONES 


Alucinaciones visuales 


Alucinaciones epilépticas y migranosas 


Las crisis epilépticas visuales pueden ocasionar alucinaciones elementales 
(fosfenos, tareas, rasgos, estrellas, zigzag) que afectan ya sea a un hemicampo, 
0 a la totalidad del campo visual y expresan una descarga occipital. La epilep- 
sia también puede provocar alucinaciones elaboradas que ponen en juego per- 
sonajes, lugares u objetos, a veces agrupadas en verdaderas escenas moviles. 
Pueden acompafiarse de un estado de suefio definido por un sentimiento de ex- 
trafieza (de jamais vu, jamais entendu) o por sentimientos erréneos de memori- 
zacion (de déja vu, déja entendu) y expresan una descarga de circunvoluciones 
temporales superiores. Las auras migrafiosas mas frecuentes son alucinaciones 
visuales elementales (zigzag, lineas quebradas) acompajiadas de un déficit es- 
cotomatoso hemiandpsico o bilateral (escotoma centelleante). 


Otras alucinaciones visuales 


La patologia ocular puede inducir alucinaciones que acompajfian a caidas im- 
portantes de la agudeza visual (sindrome de Charles Bonnet) o incluso alucina- 
ciones monooculares que se proyectan en la porcidn del campo visual ciego 
por el escotoma central de una lesion retiniana o del nervio dptico. 

El onirismo que acompafia a la confusion mental y a trastornos de la vigilan- 
cia designa alucinaciones cercanas al suefio por su caracter multisensorial, m6- 
vil y profuso, encadenadas de manera caotica e intensamente vividas: las aluci- 
naciones con temas profesionales o de animales (zoopsias) implican al sujeto 
en si mismo en escenas terrorificas 0 acciones en las cuales debe intervenir. El 
delirio onirico es agitado, puesto que es vivido y «reacciona» como el del deli- 
rium trémens y dejara una amnesia lacunar. Pero, a veces, guardando en la me- 
moria algunos fragmentos de su experiencia onirica, el sujeto queda convenci- 
do de su realidad: por tanto, se trata de un sindrome de ideas fijas postoniricas 
de Régis que podria presentarse como un delirio crénico. 

Las alucinaciones hipnagogicas son experiencias alucinatorias visuales, 
con imagenes detalladas, que aparecen al dormirse, en general rapidamente 
percibidas como irreales. Pueden acompaiiarse de alucinaciones auditivas 0 so- 
mestésicas (como el roce de un animal). Pueden percibirse sin emocion, pero 
también pueden asustar al sujeto. Duran apenas unos segundos, pero tienen un 
caracter recidivante. Son particularmente frecuentes en la narcolepsia (pueden 
asociarse a alucinaciones del despertar denominadas hipnopdompicas) y se ob- 
servan en el sindrome de apneas del suefio, en las hipertermias del nifio y en el 
sujeto normal, favorecidas por estados de gran fatiga. 

El término de alucinosis se emplea para designar experiencias alucinatorias 
en las que el sujeto percibe la irrealidad. La alucinosis peduncular de Lhermit- 
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te esta formada de percepcién coloreada, mévil y multiple de animales, de ob- 
jetos, de personajes que surgen en el crepusculo y en el que el sujeto se con- 
vierte en un espectador critico. La alucinosis puede transformarse en alucina- 
ciones no criticadas, en el momento en que existe una baja significativa del 
nivel de vigilancia: no obstante seran rememoradas y criticadas al despertar. 


Alucinaciones auditivas 


Las crisis epilépticas pueden reflejarse en alucinaciones auditivas elementales 
(silbidos, zumbidos, ruidos, murmullos) que traducen una descarga a nivel de 
los giros de Heschl (circunvoluciones temporales transversas) 0 en alucinacio- 
nes complejas (voces humanas que dicen palabras o frases, cantos o aires de 
musica) que traducen una descarga a nivel de las areas asociativas auditivas de 
la primera circunvolucion temporal. Las sorderas pueden ocasionar alucinacio- 
nes elementales o elaboradas, estas ultimas a menudo con temas persecutorios. 


OTRAS ETIOLOGIAS 


Las deprivaciones sensoriales del contexto pueden generar experiencias aluci- 
natorias. 

Algunos sindromes alucinatorios acompafian a enfermedades mentales como 
la esquizofrenia o las psicosis alucinatorias cronicas. La alucinosis de los bebe- 
dores de Wernicke designa alucinaciones auditivo-verbales frecuentemente 
hostiles, amenazantes, no criticadas y, por tanto, delirantes (a pesar del término 
de alucinosis empleado antes de que Claude y Ey le diesen el sentido restricti- 
vo de alucinaciones criticadas). Estas alucinaciones aparecen en ausencia de 
trastornos de la vigilancia o de la memoria y regresan, en general, tras algunos 
dias o algunas semanas. 

Las alucinosis descritas con lesiones variadas de la calota peduncular tam- 
bién pueden observarse con lesiones talamicas 0 estriatocapsulares, ya se trate 
de hemorragias o de infartos e incluso en esclerosis multiple, asi como con le- 
siones occipitales (alucinosis de las hemianopsias). 

La narcolepsia (o enfermedad de Gélineau) se caracteriza por ataques de ca- 
taplexia voluntarios provocados por la emocién que ocasionan un desmorona- 
miento del sujeto, y por accesos de narcolepsia, de suefio invencible. Estas ma- 
nifestaciones estan relacionadas con intrusiones de suefio paraddjico. Las 
alucinaciones, hipnopoémpicas y, sobre todo, hipnagdgicas (v. anteriormente) 
son visuales, auditivas, incluso multisensoriales y son bien criticadas. En cam- 
bio, las alucinaciones hipnagogicas del sujeto normal aparecen en la fase tran- 
sicional vigilia-suefio lento, en las de los sujetos narcolépticos se asocian a la 
interrupcion del suefio paraddjico, como se ha mostrado en el estudio de las la- 
tencias multiples durante el suefio o en el electroencefalograma de larga dura- 
cion. Si el modafinil es ineficaz, se pueden proponer antidepresivos, triciclicos 
0 serotoninérgicos, incluso los inhibidores de la monoaminooxidasa (IMAO), 
toda sustancia que tienda a restringir el suefio paraddjico. 

En la enfermedad de Parkinson pueden observarse manifestaciones alucina- 
torias variadas. Algunas se integran en estados confusooniricos desencadena- 
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dos por el tratamiento. También se observan alucinaciones criticadas, otras no 
criticadas durante algunos minutos u horas, recidivas, que aparecen frecuente- 
mente al término del dia o durante la noche, favorecidas por el tratamiento, 
asociadas 0 no a episodios confusionales, suefios animados e ideas delirantes. 
Frecuentemente, se trata de alucinaciones visuales (Fénelon, Bailbé) que apa- 
recen en un parkinsoniano de cada cuatro o cinco; también puede tratarse de 
alucinaciones de presencia 0 de «pasaje», que son salvas breves alucinatorias 
en periferia del campo visual. Las alucinaciones auditivas son mas raras. Estas 
manifestaciones afectan a enfermos indemnes de deterioros cognoscitivos y, a 
veces, a enfermos que presentan un deterioro inicial o una demencia. Su desen- 
cadenamiento por el tratamiento evoca una hiperestimulacion de los receptores 
dopaminérgicos del sistema mesolimbico, o de los receptores serotoninérgicos, 
por lo que el alargamiento de la actividad de la serotonina por la L-dopa esta fa- 
vorecido. La disminucion del tratamiento (comenzando por los agonistas dopa- 
minérgicos y la amantadina) puede mejorar los trastornos, pero es dificil esta- 
blecer un compromiso entre la aparicion de una incapacidad motora mayor y la 
mejora de los trastornos mentales. Los medicamentos antipsicéticos usuales, 
que bloquean los receptores dopaminérgicos, agravan el Parkinson y son, por 
su accion farmacologica, dificilmente compatibles con la actividad terapéutica 
de la L-dopa y de los agonistas dopaminérgicos. La clozapina, neuroléptico ati- 
pico, ademas de una leve actividad bloqueante sobre los receptores dopaminér- 
gicos D,, tiene una actividad fuerte antagonista 5-HT, y se caracteriza por la ra- 
reza y la discrecion de los efectos secundarios extrapiramidales: también este 
medicamento puede tener una accion interesante sobre la psicosis antiparkin- 
soniana, aunque su utilizacion esté limitada por los efectos secundarios sedan- 
tes (pero, en pequefias dosis, pueden ser suficientes unos 12,5 mg) y, sobre 
todo, por su toxicidad hematoldgica. Los antagonistas de los receptores seroto- 
ninérgicos 5-HT,, hasta ahora utilizados para la prevencion de los vomitos re- 
lacionados con las quimioterapias anticancerosas, podrian tener una accion fa- 
vorable en las psicosis parkinsonianas. Los anticolinesterasicos podrian tener 
también una accion favorable. Algunas alucinaciones visuales podrian relacio- 
narse con intrusiones de suefio paraddjico, lo que las aproximaria a las alucina- 
ciones de la narolepsia (Arnulf). 

Por tanto, podrian corresponder a lesiones del nucleo subcoeruleus, nucleo 
colinérgico implicado en el control del suefio paraddjico. Es necesario recordar 
que las alucinaciones que aparecen precozmente en la evolucién de un sindro- 
me parkinsoniano deben evocar una demencia a cuerpos de Lewy difusa. Entre 
los dafios de los nucleos grises centrales, la corea de Huntington, los sindromes 
de Fahr (calcificaciones de los nicleos a veces acompafiadas de una hipocalce- 
mia) pueden provocar también estados psicoticos. Las psicosis observadas en 
las lesiones de los nucleos grises centrales evocan una disfuncion del sistema 
limbico y, en particular, del striatum ventral, de la amigdala y de la parte inter- 
na del lébulo temporal, estructuras que reciben influencias dopaminérgicas 
procedentes del tegmento mesencefialico. 

Conviene recordar que las lesiones temporales derechas, en particular los in- 
fartos (brazos de division inferior) de la arteria silviana, pueden ocasionar con- 
fusiones agitadas, incluso suefios animados y alucinaciones. Estas ultimas pue- 
den limitarse a la vision de personas o de caras conocidas, lo que habla de la 
importancia del hemisferio derecho en el reconocimiento de las caras. 
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Por tanto, si existe un numero de alucinaciones que pertenecen al campo de 
la psiquiatria, en particular a las esquizofrenias, no es necesario olvidar la fre- 
cuencia de las alucinaciones «organicas», al menos hasta el dia en el que un 
mejor conocimiento de la fisiopatologia permita un analisis mas coherente de 
las alucinaciones 0 una nueva manera de enfocar su clasificaci6n. 
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22 | DELIRIOS DE IDENTIDAD 


Los delirios de identidad 0 identificacion se definen por una alteracién de la 
identificacion de personas, objetos, lugares, acontecimientos o partes del cuer- 
po. Se acompafian de la conviccién de un desdoblamiento, de una multipli- 
cacion o incluso de una sustitucion de lo que es objeto de alteracién de identi- 
dad. Tienen la particularidad de surgir en ausencia o presencia de lesiones 
cerebrales. 


DESCRIPCION SEMIOLOGICA 


Paramnesias de reduplicacion 


360 


Descritas por Dick en 1903, las paramnesias de reduplicaci6n del entorno hacen 
referencia a la alegacion de una dualidad de dos emplazamientos del mismo 
nombre. De esta forma, pueden existir dos hospitales con el mismo nombre: el 
falso, donde esta el paciente, y el verdadero, situado en otro lugar y donde el pa- 
ciente dice haber estado anteriormente. De la misma manera, pueden existir dos 
avenidas que nombre de igual forma: la falsa, donde él se encuentra, y la verda- 
dera, adonde él va constantemente. Asi, existe una alegacion de la duplicacién 
de un emplazamiento en dos emplazamientos geograficos, el que se encuentra 
donde esta situado el sujeto, que este ultimo declara como parecido, pero dife- 
rente del emplazamiento auténtico que hay que situar entonces en otra parte. 
Todo transcurre como si algunos detalles confundieran al sujeto y le impidiesen 
llegar a una identificaci6n completa; se trata, por tanto, de una hipoidentifica- 
cidn ligada a un déficit del sentimiento de familiaridad y acompafiada del deli- 
rio que constituye la alegacion de duplicacion. La coexistencia de una amnesia 
anterdégrada es posible. Las paramnesias de reduplicacion pueden también ha- 
cer referencia a personas, objetos, animales de compajiia 0 partes del cuerpo (te- 
ner mas de una cabeza, mas de dos brazos, etc.). El sujeto también puede alegar 
que esta en dos lugares al mismo tiempo, lo que puede ser interpretado como 
una colusion en un mismo lugar de dos emplazamientos distintos (la casa y el 
hospital, Roane ef a/., 1998) o como un delirio de ubicuidad. 

La reduplicacion de uno mismo es la creencia segtin la cual hay otro yo mis- 
mo, que el verdadero yo ha sido reemplazado o incluso que otras personas se 
metamorfoseen para hacerse con su apariencia: es el delirio de los trastornos 
subjetivos. La presentacion clinica puede ser diferente cuando algunos sujetos 
(especialmente en el transcurso de la enfermedad de Alzheimer) no se recono- 
cen en el espejo, pero ademas identifican su propia imagen como la de otra per- 
sona. La heautoscopia es una alucinacion en la que el sujeto mismo es el objeto 
(v. pag. 355). 

También se pueden observar reduplicaciones de acontecimientos: un sujeto 
que tuvo un accidente de la circulacién con traumatismo craneal declara que 
han surgido varios accidentes similares en los afios precedentes. 


© Elsevier. Es una publicacién MASSON. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Delirios de identidad 361 


Sindrome de Capgras 


También conocido como delirio de Sosias, el sindrome de Capgras (1924), des- 
crito dentro de un caso de psicosis paranoide cronica, es una «no identificacion 
de personas familiares con afirmaci6n de diferencias imaginarias y creencia 
subsiguiente de que la(s) persona(s) real(es) ha(n) sido reemplazada(s) por un 
doble». Asi, es tipico que un allegado (a menudo el conyuge 0 un hijo) induzca 
un reconocimiento parcial («se parece a...»), pero insuficiente para acceder a 
su identidad real. Se trata, por lo tanto, de una forma particular de reduplica- 
cidn en el transcurso de la cual el allegado, no reconocido como tal, se declara 
como reemplazado por alguien que se le parece, un sosia: «No es Georgette 
—dice este enfermo sefialando a su esposa sentada a su lado-, ya que Georgette tie- 
ne un grano en la barbilla y lleva una gorra —lo que de hecho es incorrecto, y 
esta—: mas encorvada y mayor». Asi, se pueden seguir sumando detalles mor- 
foldgicos destinados a validar la sustitucién de identidad (el colorido de los 
ojos, la separacion de los dientes, el tipo de bigote, la forma de la cara, etc.). 
Esos sosias pueden ser multiples. 


Sindrome de Fregoli 


Este sindrome ha sido descrito por Courbon y Fail (1927) y tiene que ver con 
una enferma de veintisiete afios que pasaba su tiempo libre en el teatro, donde 
podia ver a actrices famosas como Robine o Sarah Bernhardt que, en su delirio, 
la perseguian encarnandose (como el transformista Fregoli) en otras personas 
que la rodeaban o con las que se encontraba, «para apoderarse de su pensa- 
miento, impedirle hacer tal 0 cual gesto, forzarla a ejecutar otros, darle érdenes 
y deseos, etc.». La persona clave del delirio puede ademas imponer a otras per- 
sonas transformaciones de la identidad conocidas bajo el nombre de «fregolifi- 
caciom». Asi, en el caso original, la enferma esta convencida de que la actriz 
Robine «fregolifica» al médico del hospital psiquiatrico, que se convierte en su 
padre difunto o en otro médico que la traté en su infancia. Contrariamente al 
sindrome de Capgras, donde se supone que un sosia tiene que tomar la aparien- 
cia fisica de la persona no reconocida, el delirio «de encarnacién» del sindrome 
de Fregoli deja al otro su apariencia fisica: la mujer con la que se cruza en la ca- 
lle y cuyo influjo siente la paciente es Robine, las enfermeras del hospital que 
le impiden «pensar y actuar» o «la llevan a masturbarse» son Robine o Sarah 
Bernhardt, «aunque sin sus rasgos ni aspecto». En resumen, el (los) persegui- 
do(s) toma(n) prestado el cuerpo de otros para perseguir al individuo que sufre 
delirios. De esta forma, en el sindrome de Capgras, el otro vive como reempla- 
zado por un sosia, debido a discrepancias minimas e imaginarias; en el sindro- 
me de Fregoli, el otro reemplaza y embiste a otras personas a pesar de las dis- 
crepancias fisicas reales. 


Intermetamorfosis 


Descrita por Courbon y Tusques, la ilusion de intermetamorfosis sefiala la ilu- 
sion de un falso parecido fisico entre dos individuos diferentes que se encarnan 
«cuerpo y alma» dentro del cuerpo del mismo individuo. 
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ETIOLOGIA 


Pueden asociarse diferentes delirios de identidad en la misma persona. Asi, de 
entre multitud de ejemplos, podemos sefialar el caso de pacientes que tenian a 
la vez un sindrome de Fregoli, una reduplicacion del entorno y la ilusion de que 
él mismo y su compafiera estaban encarnados dentro del mismo cuerpo (her- 
mafrodismo delirante, Muholland, 1999). La particularidad de los delirios de 
identidad es la aparicién tanto en patologias psiquiatricas (a primera vista no 
organicos 0 no claramente lesivos, en funcién de nuestros conocimientos ac- 
tuales) como en patologias neuroldgicas (claramente debido a una lesion del 
cerebro). Son ademas susceptibles de desencadenar conductas violentas. Se ha- 
bia considerado tradicionalmente que los sindromes de Capgras, de Fregoli y 
de intermetamorfosis se debian mas bien a causas psiquiatricas, mientras que 
las paramnesias reduplicativas se debian mas bien a causas neuroldgicas y se 
asociaban a menudo a un sindrome de confusién 0 amnésico. También se han 
contrapuesto los delirios de identidad que afectan a las personas, supuestamen- 
te debidos a causas psiquiatricas o lesivas, a los delirios de identidad que afec- 
tan a lugares, supuestamente debidos a una lesion cerebral especialmente del 
hemisferio derecho (Forstl et a/., 1991a). Pero la realidad es mas compleja. 
Asi, aunque el sindrome de Capgras es observado en los esquizofrénicos de 
forma paranoide (con despersonalizacion y desrealizacién; Christodoulou, 
1977) y en los estados depresivos, también se observa a lo largo de lesiones ce- 
rebrales focales (corticales o corticosubcorticales 0, mas raramente, en la en- 
fermedad de Parkinson), asi en lesiones difusas como en la enfermedad de Alz- 
heimer, los traumatismos craneocerebrales o incluso en dolencias metabdélicas 
como en el caso de la encefalopatia hepatica, la hipotiroides o después de una 
mielografia con metrizamide. Las paramnesias de reduplicacién pueden ser 
observadas en la esquizofrenia, lo que no descarta una patologia organica aso- 
ciada; pueden surgir en ausencia del sindrome amnésico; son generalmente se- 
cundarias de un largo abanico de patologias organicas del encéfalo: traumatis- 
mos craneoencefalicos, infartos cerebrales, demencias y complicacién de la 
terapia electroconvulsiva. 


BASES NEUROPATOLOGICAS 


Los delirios de identidad vienen producidos por lesiones que suelen implican 
mas generalmente al hemisferio derecho que al izquierdo. El denominador 
comun de lesion de las paramnesias de reduplicacion esta representado para al- 
gunos autores (Benson ef al., 1976; Hakin et a/., 1988) por la asociacién de una 
lesion hemisférica derecha y una lesi6n bifrontal. Sin embargo, lesiones tinica- 
mente en el hemisferio derecho, y de topografia limitada pero variable, pueden 
en ocasiones generar un delirio de identidad de tipo «espacial», bien se trate de 
lesiones frontales parietales, temporoparietales, de la parte posterior del hemis- 
ferio o del talamo (Kapur ef al., 1988; Vighetto y Aimard, 1992). Todas esas 
localizaciones de lesiones podrian tener como denominador comun una de- 
presion organica o funcional (por diasquisis) del l6bulo frontal derecho. Un he- 
matoma subdural frontal derecho (Alexander et a/., 1979) o una cisticercosis 
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localizada en el l6bulo temporal izquierdo pueden desencadenar un sindrome 
de Capgras (Ardila y Rosselli, 1994). Las formas psiquiatricas del sindrome de 
Capgras se acompafian, en el diagnéstico por imagenes, de una atrofia fronto- 
temporal (Joseph et a/., 1999), mientras que en las paramnesias reduplicativas 
psiquiatricas se observa una atrofia frontal bilateral, del tronco cerebral y del ver- 
mis cerebeloso (Joseph ef a/., 1999). En el transcurso de la enfermedad de Alz- 
heimer, los delirios de identidad (sindrome de Capgras 0 paramnesias de redupli- 
cacion) se acompafian de una atrofia mas marcada del ldbulo frontal derecho 
(Forstl et al., 1991b). 


HIPOTESIS EXPLICATIVAS 


Numerosas hipotesis han intentado proponer una interpretacion de los delirios 
de la identidad. Algunas de entre ellas defienden la diversidad de mecanismos 
en funcion de las formas clinicas de los delirios de identidad, mientras que 
otras intentan buscar una disfuncién comin a todos los delirios de identidad. 

El sindrome de Capgras ha sido de esta forma distinguido de la prosopagno- 
sia: ha podido asi interpretarse en el modelo de Bruce y Young como un inca- 
pacidad de acceso a los «nudos de identidad de las personas», por tanto como 
una «agnosia de identificaci6n», mientras que el reconocimiento de rostros es- 
taria preservado (v. pag. 110 y fig. 7.6, pag. 111). Ellis y Young (1990) propu- 
sieron una hipotesis de doble sistema de tratamiento visolimbico hemisférico 
derecho: uno, ventral, que conecta la corteza visual o corteza inferotemporal, al 
hipocampo, a la amigdala y a la corteza frontoorbitaria y el otro, dorsal, que co- 
necta la corteza visual a la corteza parietal inferior, al giro cingular y a la corte- 
za frontal dorsolateral (fig. 22.1). La via central seria responsable del reconoci- 
miento consciente y su alteracion explicaria la prosopagnosia. La via dorsal 
transmite la emoci6n asociada a los rostros y se veria alterada en el sindrome 
de Capgras. Asi, la «hipoidentificacién» del sindrome de Capgras estaria aso- 
ciada, no a un déficit del reconocimiento de los rostros, sino a un déficit de la 
valencia emocional que se les asocia. El decapado de las connotaciones emo- 
cionales de la identificacién explica que el «allegado» que transmite normal- 
mente las connotaciones emocionales mas intensas sea, en su ausencia, tomado 
por un «sosia», por un «impostor». Ademas, se ha tratado como la prosopagno- 
sia podia alterar el reconocimiento «explicito» preservando las reacciones 
emocionales satélites de la puesta en escena de rostros familiares. 

Los fenémenos de duplicacién de segmentos del cuerpo (somatoparafrenia), 
a veces conocidos bajo el nombre de «miembros fantasmas», son observados 
en circunstancias muy dispares. Ademas del miembro fantasma percibido por 
los amputados, un miembro fantasma puede también ser percibido por sujetos 
que presenten lesiones graves (traumaticas) del plexo braquial o de las raices 
cervicales. Los sujetos que presentan una lesion de la espina dorsal y que su- 
fren una paraplejia o una tetraplejia (especialmente de causa traumatica) pue- 
den percibir dos miembros inferiores 0 cuatro miembros supernumerarios: los 
pacientes critican esta percepciOn que aparece asi, no tanto como un delirio, 
sino como un fendmeno de alucinosis. En el transcurso de alteraciones unilate- 
rales de la somatognosia que acompafian una lesién del hemisferio menor, el 
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Fig. 


Sistema dorsal 
(parietofrontal) 


Ant 


Sistema ventral 
(temporofrontal) 


HT 


22.1. Representacion de los dos sistemas visolimbicos del cerebro del primate y 
(puede que) del hemisferio cerebral derecho en el hombre (de Bear, Rev Neurol, 
1983; 139 (1): 27-33. Modelo de Ellis y Young). A, amigdala; Ant., anterior; Cing, 
giro cingular; FDL, cortex frontal dorsolateral; FO, cortex frontal orbitario; HC, hipo- 
campo; HT, hipotalamo; IT, cortex visual inferotemporal; LPI, Idbulo parietal infe- 
rior; Post., posterior; Vis, visual. 


paciente puede considerar un miembro, en particular su mano izquierda, ajeno, 
por tanto, supernumerario, y atribuirselo a otra persona (v. cap. 10, pags. 140- 
141), pero también puede observarse la alegacion delirante de la percepcidn de 
uno 0 varios miembros fantasmas supernumerarios, no solo del lado del hemis- 
ferio dafiado, sino también de manera bilateral: asi, un paciente que presentaba 
un infarto silviano derecho se quejaba de tener «un nido de manos» en su cama, 
mientras que otro paciente se quejaba de tener hasta seis brazos distribuidos a 
lo largo de sus dos hemicuerpos. Esta conviccion puede adherirse a alegacio- 
nes delirantes mas vastas: un nuevo brazo ha sido concebido, el paciente decla- 
ra estar muerto y haber sido «puesto en una nueva piel» (Sellal ef a/., 1996). De 
hecho, al paciente le resulta dificil admitir el caracter plausible de lo que perci- 
be y existe todo un continuum entre una vivencia de ilusién o de alucinosis y 
una vivencia de alucinacion o delirio. Las somatoparafrenias también han sido 
observadas en el transcurso de lesiones parietales bilaterales (la duplicacion 
afectaba a los dos miembros inferiores: Vuilleumier ef a/., 1997) y en el trans- 
curso de lesiones subcorticales (esclerosis multiple con trastornos sensitivos 
del hemicuerpo, hematoma de los nucleos grises centrales: Donnet ef al., 
1997). Estos fendmenos de duplicacién de segmentos del cuerpo podrian de- 
berse a una desaferentacion sensitiva y a un desorden espacial que impide la re- 
presentacion de las posiciones del cuerpo en el espacio. De esta forma, el pa- 
ciente no puede ajustar lo que percibe de sus modificaciones corporales con la 
representacion mental de su cuerpo. 

Las paramnesias de reduplicacion del entorno (0 delirios espaciales) combi- 
narian un déficit del tratamiento espacial de la informacion (por dafio en el he- 
misferio derecho) y una especie de desconocimiento de este déficit (por lesion 
o depresion funcional del lobulo frontal). 
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De todas formas, cabe recalcar que paramnesias reduplicativas de varios ti- 
pos (segmentos del cuerpo, lugares, acontecimientos) pueden asociarse en un 
mismo enfermo. Es por esto que se ha podido mencionar, de forma mas global, 
una desconexion. Asi, una desconexion entre el hipocampo y otras regiones ce- 
rebrales implicadas en el almacenamiento de los recuerdos acabarian generan- 
do una incapacidad de asociar las nuevas informaciones con los antiguos re- 
cuerdos, lo que Ilevaria a la reduplicacion (Staton ef a/., 1982). Asimismo, una 
desconexion entre las regiones temporolimbicas derechas y el ldbulo frontal 
afectaria al establecimiento de la coherencia de las percepciones, de la memoria 
y de los contextos emocionales por tanto, del sentimiento de familiaridad de las 
personas y emplazamientos (Alexander et al., 1979). También se ha podido ob- 
servar una rotura del equilibrio interhemisférico, lo que conduciria a una verba- 
lizacion «delirante»: la lesidn derecha «desinhibiendo» al hemisferio izquierdo, 
entre otras cosas privando de informaciones adecuadas (Vighetto, 1992). 

Los delirios de identidad podrian construirse a partir de un sentimiento de 
despersonalizacion/desrealizacion que se deberian, segtin los casos, a un esta- 
do psicético o a una lesion cerebral (Christoloulou, 1977). Para Feinberg y 
Roane (1997), los delirios de identidad se clasificarian en funcion de la puesta 
en relacion del sujeto con «el objeto», pudiendo designar este ultimo a una per- 
sona, un acontecimiento, un lugar o un segmento del cuerpo. Esta puesta en 
relacion podria presentarse como un tipo de «desinterés», de «retirada o recha- 
Zo» (modo negativo), bien de «sobreinterés» (modo positivo) o en ambos mo- 
dos reunidos (fig. 22.2). 

De esta manera, se puede tener, segtin los casos, un sentimiento de «nunca 
visto», de extrafieza o de negacion de personas, de lugares, de acontecimientos, 
bien un sentimiento de «déja vu» (ya visto), de familiaridad anormal, 0 tam- 
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Rechazo 0 retirada (1) 
Modo 0 tipo negativo (1) Modo 0 tipo positivo (1) 
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I I 
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de los delirios reduplicativos reduplicativos 


Fig. 22.2. Mecanismos hipotéticos de los delirios de identidad. 1. Feinberg y Roane. 2. 
Vié. 3. Christodoulou. 4. De Pauw. 
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bién una mezcla de estos dos modos de relacionarlos: un traumatismo craneo- 
encefalico negaba haberse herido de gravedad en un accidente (modo de recha- 
zo o de «desinterés») al mismo tiempo que decia tener dos hermanas con el 
mismo nombre, una que seguia viva y otra, imaginaria, que decia se habia 
muerto en un accidente de coche (modo de «sobreinterés»). Asi, un sentimien- 
to de despersonalizacion/desrealizacién (actualmente se clasifica temporal- 
mente segtin un mecanismo psicopatoldégico 0 neuroldgico, pero seguramente 
sera temporal) induciria, en funcidn de las motivaciones, de la historia y de la 
personalidad del sujeto, una puesta en relacion de tipo positivo o negativo e in- 
tervendria en el contenido de la produccion delirante (Feinberg et al., 1999). 
Esto puede llevar incluso a interpretaciones psicopatoldgicas de los delirios de 
identidad, especialmente los que atafien a la identidad de las personas, concebi- 
dos como un trastorno de la imagen del cuerpo y oponiendo las dos versiones 
del sentimiento de extrafieza: la del reconocimiento que esta en el campo de la 
agnosia y la de la identificacion que esta en el de la psicosis (Thibierge, 1999). 
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NEUROPSICOLOGIA 
DEL DESARROLLO 


ASTORNOS DEL DESARROLLO 


DEL LENGUAJE ORAL Y ESCRITO 


E] término de trastorno del desarrollo del leguaje (TDL) hace referencia a alte- 
raciones duraderas de la funcion lingiiistica que estan ligadas a alteraciones ad- 
quiridas no procedente ni de malformaciones de organos de la fonacion, ni de 
una encefalopatia caracteristica, ni de una lesion cerebral focal, ni de una defi- 
ciencia mental, ni de un trastorno invasor del desarrollo, ni de problemas sen- 
soriales 0 motrices ni de un contexto social que no ha permitido el aprendizaje. 
Se distinguen las disfasias y las dislexias de desarrollo cuya evocacion diag- 
nostica debe ser objeto de un diagnostico diferencial riguroso. La frecuencia de 
los TDL seria del 5% en nifios que tienen un primer contacto con la escola- 


ridad. 


Disfasias del desarrollo 


368 


Las disfasias del desarrollo conciernen al lenguaje hablado. A la familia le Ila- 
ma la atencion la ausencia de adquisicion del lenguaje o incluso la pobreza o el 
caracter laborioso de la expresion verbal. Ademas, puede tratarse de un fracaso 
escolar o también de trastornos del comportamiento incluso desencadenados 
por la escolarizacion. De ahi la importancia de un examen neuroldgico normal, 
de la exclusion de autismo, asi como también de trastorno en la adquisicion 
verbal secundarias a la sordera. Un numero importante de argumentos sugiere 
que los trastornos del desarrollo del lenguaje (como los de otras funciones cog- 
noscitivas) tienen un origen prenatal y no hay que olvidar el papel que desem- 
pefian los factores genéticos. La clasificacion de las disfasias se ha inspirado de 
las hipotesis neurolingtiisticas generadas por la observacion de desorganiza- 
ciones afasicas del lenguaje. La diferencia entre el coeficiente intelectual y el 
nivel de lectura, la diferencia entre el déficit de la escala verbal de WISC con 
respecto a la escala de resultados (incluso si los nifios disfasicos pueden tener 
resultados flojos en tests no verbales) tienen sin duda el mérito de llamar la 
atencion por un déficit lingtiistico, pero en la actualidad sdlo constituyen un 
acercamiento no especifico e impreciso de los trastornos del lenguaje en el 
nifio. 

Asi, es necesario referirse en primer lugar a una estructuracion del lenguaje 
entre un polo receptivo que asegure la decodificacién y la codificacién en los 
niveles fonoldgico y semantico, y un polo expresivo que asegure la iniciacion 
de elocucion, su programacion motriz y la formulacion léxica, fundamentando- 
se esos dos polos en las interacciones entre tres grupos de estructuras: las areas 
anteriores, las areas temporoparietales y los centros subcorticales, talamo y nu- 
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cleos grises centrales (Crosson, 1985, v. pag. 47). En el plano neurolingitistico, 
varios niveles de tratamiento que funcionan en serie y de forma paralela pue- 
den ser individualizados (Rapin y Allen, 1983): 


—E] nivel fonolégico atafie a la decodificacién y codificacion de los fone- 
mas (Vv. pag. 22) y ha podido demostrar que, desde los seis meses, los nifios han 
aprendido a responder selectivamente a los fonemas de la lengua materna 
(Kuhl, en Tallal, 1993). La union de los fonemas define las mas pequefias uni- 
dades de sentido o monemas. 

—E] nivel sintactico atafie a la creacion de reglas gramaticales necesarias 
para el enlace de monemas. Este nivel necesita de la utilizacion de «monemas» 
a los cuales es atribuida una funcién gramatical (v. pag. 21), que estén asocia- 
dos a un monema de funcion léxica (Pierre cantar-a) 0 que sean autonomos (pa- 
labras conocidas como de clase cerrada: articulos, preposiciones, etc.). 

— EI] nivel semantico trata del sentido de las palabras (constituidas de uno 0 
varios monemas) contenidas en un léxico. Ademas de las regiones retrosilvia- 
nas del hemisferio izquierdo, el diagnéstico por imagenes dinamico ha podido 
demostrar que la interpretacion del lenguaje genera también una activacion 
prefrontal mas marcada a la izquierda (Ingvar, en Tallal, 1993), lo que remite 
probablemente al papel desempefiado por la memoria de trabajo en la tarea se- 
cuencial que representa también la comprension del lenguaje. 

— EI nivel pragmatico atafie a la utilizacion del lenguaje en la comunidad in- 
terhumana y, en particular, la prosodia lingiiistica y emocional (v. pags. 21 y 
34), la adaptacion del lenguaje al contexto del entorno y la actividad mimica y 
gestual que acompafian a la verbalizacion. 


Clasificacion de las disfasias 


La clasificacién de Rapin y Allen se inspira en los modelos neurolingiiisticos 
de organizacion del lenguaje alrededor de los polos expresivos y receptivos, 
mientras que la clasificacién de Gérard (1997) se apoya en el modelo de Cros- 
son (v. pag. 47). 


Sindromes Unicamente expresivos 


Los trastornos de la comprensi6n son nulos o moderados. Los nifios empiezan 
a hablar de forma tardia y con importantes dificultades expresivas. Puede aso- 
ciarse de trastornos de la motricidad orofacial con baba y dificultades de con- 
trol de los movimientos complejos de la lengua. Se distinguen dos variantes: 

La dispraxia verbal, con una reduccién masiva de la fluidez, que implica 
una expresion nula o reducida a alguna palabra mal articulada, sin estructura 
gramatical y responde a un trastorno de la organizacion motora del habla obsta- 
culizando la realizacion fonética. 

El déficit de la programacion fonémica es la variante fluida, las alteraciones 
de la eleccion y de la disposicion de los fonemas que pueden desembocar en 
una jerga con un conocimiento del trastorno que se manifiesta en conductas de 
aproximacion y tentativas de autocorreccién. Este sindrome corresponde al 
trastorno de la produccion fonoldgica (concebido como un trastorno del con- 
trol fonoldgico en la clasificacion de Gérard). 
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O Sindromes mixtos receptivo-expresivos 


A diferencia del adulto, cuando el lenguaje del nifio se encuentra en proceso de 
adquisicion, los trastornos receptivos se acompafian siempre de trastornos ex- 
presivos y representan las variantes mas frecuentes de trastornos de la adquisi- 
cion del lenguaje. 

La agnosia auditivo-verbal (disfasias receptivas en la clasificaci6n de Gé- 
rard) esta asociada a la incapacidad de efectuar la decodificacién fonoldgica, lo 
que altera gravemente la comprension auditiva y compromete la expresion del 
lenguaje, que se realiza de manera retrasada con lenguaje no fluido, escasez de 
palabra, parafasias fonémicas y verbales. Puede estar asociada una agnosia 
auditiva para los ruidos familiares no verbales. La comprensi6n visual esta 
preservada y la lectura labial es también un medio de facilitacion de la comuni- 
cacion. 

El sindrome fonologico-sintactico (el mas frecuente) esta considerado una 
variante no severa de la anterior, mientras que, para Gérard, es el resultado de 
un trastorno a nivel de la union formulacion del léxico: programacion motriz. 
La comprension se ve menos afectada que la expresion verbal, el lenguaje es 
poco fluido y agramatico con distorsiones fonémicas y un empobrecimiento 
del almacenamiento del léxico. Se preserva la conciencia sintactica, como 
muestran el juicio gramatical y una tendencia a sobreponerse de su déficit de 
inteligibilidad recurriendo a gestos y a la mimica. 


O Sindromes léxico-semanticos 


El sindrome léxico-sintdctico esta centrado en una carencia de la palabra. La ar- 
ticulacion verbal es normal, el lenguaje fluido, pero las dificultades de la evoca- 
cidn verbal generan un seudotartamudeo y parafasias verbales que afectan tam- 
bién a las funciones gramaticales, lo que explica la ausencia de sintaxis. El nifio 
es perfectamente consciente de sus dificultades. Este sindrome, también deno- 
minado disfasia mnésica en la clasificacion de Gérard, remite, para este autor, a 
un trastorno del sistema de control semantico. 

El sindrome semantico-pragmatico permite una expresion verbal cuya flui- 
dez, asi como la ausencia de trastornos fonoldgicos y sintacticos, ocultan el dé- 
ficit lingiiistico: sin embargo, en una conversacion, el discurso, salpicado de 
parafasias verbales «extrafias», incluso neologismos, es incoherente e inadap- 
tado a las circunstancias sin que el nifio parezca darse cuenta de lo inadecuado 
de su discurso, lo que puede dejarle perplejo cuando las reacciones de su inter- 
locutor no le parecen conformes a lo que espera. Este sindrome, segun Rapin y 
Allen, se observa mas frecuentemente en autistas con buen potencial intelec- 
tual (sindrome de Asperger) que en los que sufren de una disfasia pura. Seguin 
Gérard, la disfasia semantica-pragmatica estaria asociada al dafio sufrido por la 
funcion de formulacion. 


Diagnostico diferencial 


Los retrasos simples del habla y del lenguaje son, muy esquematicamente, re- 
trasos de adquisicién del lenguaje mientras que las disfasias son desorganiza- 
ciones de los procesos de aprendizaje del lenguaje. Resulta que la mejoria de 
una disfasia se debe mas bien a la constituci6n de estrategias supletorias, mien- 
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tras que los retrasos simples se comportan mas bien como un retraso de la ma- 
duracion, lo que explica su mejor pronostico (Rapin y Allen, 1983 y 1988). Las 
dislalias estan de esta forma vinculadas a una inmadurez de la produccién fo- 
noldgica de los sonidos. Los retrasos simples de lenguaje desencadenan, gene- 
ralmente, perjuicios en los resultados fonoldgicos, léxicos y sintacticos, desve- 
lando los tests de lenguaje un perfil «armonioso» cuyo caracter esencial es la 
diferencia con respecto a los grupos muestra de la misma edad. La repercusi6n 
escolar es mala 0 moderada y los nifios adquieren un lenguaje satisfactorio en 
torno a los seis afios. 

Los trastornos articulatorios por anomalias de los organos de la fonacion 
deberian ser denominados en sentido estricto disfonias y pueden estar vincula- 
dos a una fisura palatina, un labio leporino y a malformaciones de la mandibu- 
la. Deben distinguirse de las disartrias que acompajian a las lesiones piramida- 
les bilaterales (como una diplejia cerebral con sindrome seudobulbar) y 
también de las patologias cerebelosas 0 extrapiramidales: su caracter esencial 
es, por tanto, su entorno neuroldégico que debe ser cuidadosamente analizado. 
Sin embargo, existen «trastornos fonéticos meramente funcionales» (Launay y 
Borel Maisonny, 1972) con defectos de pronunciacion centrados en las vocales 
(como la oralizacién que destruye la nasalidad, haciendo decir a por an, o por 
on, e por en) o centrados en las consonantes como el ceceo interdental o susti- 
tuciones (cocolate por chocolate). 

Todos los trastornos de la adquisicion del lenguaje, sea cual sea su gravedad, 
exigen la busqueda de una sordera (potenciales auditivos tratados del tronco 
cerebral, audiograma). 

Los retrasos mentales pueden presentarse como retrasos de adquisicion del 
lenguaje, aunque sea cierto que los retrasos mentales mas importantes son pre- 
cedidos y acompajiados de un retraso de las diferentes adquisiciones psicomo- 
trices. Los tests psicométricos demuestran tipicamente que el déficit no sdlo 
afecta a la funcion lingtiistica y que no existe una separacion importante entre 
la disminucion de la inteligencia verbal y la disminuci6n de la inteligencia no 
verbal, lo que se opone al perfil de los disfasicos (v. anteriormente). 

El autismo (o trastorno invasor del desarrollo, segtin la terminologia del 
DSM IV, Rapin, 1997), descrito por Kanner en 1943, desencadena muy habi- 
tualmente trastornos del lenguaje que pueden realizar un sindrome semantico- 
pragmatico, pero que pueden también realizar un sindrome mixto auditivo-re- 
ceptivo o un trastorno de la produccion fonoldégica indisociable de lo observado 
en la disfasia del desarrollo. No obstante, el déficit lingitistico esta asociado a un 
déficit de las interacciones sociales precoces: pobreza de capacidades para ju- 
gar (por tanto, de imaginacion), dificultades de imitacion de los gestos ajenos, 
alteraciones de los comportamientos relacionales no verbales, existencia de 
comportamientos motrices repetitivos y estereotipados, dificultades 0 incapaci- 
dad de atribuir a los demas sentimientos 0 pensamientos (teoria de la mente). 
Tres nifios de cada cuatro sufren un retraso mental y, salvo en el sindrome de 
Asperger, los tests no verbales son superiores a los tests verbales. El autismo se 
acompafia a menudo (del 16 al 35% de los casos) de crisis epilépticas. Puede 
complicar las encefalopatias epilépticas, como el sindrome de West (espasmos 
en flexidn) o el sindrome de Lennox-Gastaut. Aproximadamente, una de diez 
veces desvela un sindrome de Landau-Kleffner o un sindrome de punta-ondas 
continuas del suefio (v. pag. 50). En total, en uno de cada tres casos mas 0 me- 
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nos, el autismo acompaiia un estado patoldgico que también puede ser un sin- 
drome de la X fragil, una trisomia 21, una esclerosis tuberosa, un sindrome de 
Rett (v. recuadro 23.1, pag. 379), sin que esta lista sea exhaustiva. La mayoria 
siguen siendo autismos «primitivos» para los cuales una susceptibilidad genéti- 
ca es mencionada y podria deberse a una anomalia del desarrollo de la organiza- 
cién neuronal. El diagnostico por la imagen puede objetivar una hipoplasia ce- 
rebelosa vermiana y callosa, mientras que en el plano histoldgico, se ha podido 
observar un bajo numero de células de Purkinje y de células granulosas cerebe- 
losas. A pesar de los numerosos estudios realizados, el diagnéstico por image- 
nes dinamico todavia no ha proporcionado resultados coherentes. Se ha podido 
constatar la importancia del EEG. En el plano bioquimico, se ha podido incrimi- 
nar una disfuncion de los sistemas dopaminérgico mesolimbico opioides end6- 
genos y serotoninérgico. Multitud de tratamientos sintomaticos han sido pro- 
puestos: su objetivo no puede ser otro que la mejoria de las manifestaciones 
clinicas que mas invalidan (que son, segtn los casos, la agresividad, la ansie- 
dad, los estereotipos motrices, la inestabilidad psicomotriz y los trastornos de la 
atencion que la acompaifian, las crisis epilépticas), pero esta claro que no existe 
un medicamento eficaz contra el autismo en si y lo esencial siguen siendo los 
programas educativos que enfocan a los trastornos de la comunicacion y del 
comportamiento. Los padres deben ser ayudados, aconsejados y disculpados. 
De este modo, actualmente se podra mejorar algo el pronéstico del autismo. 


Bases del examen neuropsicologico del lenguaje del niho 


El lenguaje debe valorarse en su expresiOn espontanea y en su expresion indu- 
cida por pruebas que enfocan el andlisis, tan riguroso como sea posible, de los 
diferentes niveles de comprension y de expresion del lenguaje. Cabe recordar 
que el nifio utiliza palabras aisladas de los dieciocho a veinticuatro meses y em- 
pieza a construir frases entre los veinticuatro y treinta meses. 

La comprension en el plano fonoldgico es estudiada mediante una prueba de 
discriminacion fonémica (como la de Autesserre ef al., 1988). La comprension 
verbal y sintactica puede ser examinada a través del Token test y la version 
francesa del Northwestern Syntax Screening Test (NSST) (Weil-Halpern et al., 
1981). 

La expresi6n debe analizar las capacidades fonoldgicas, morfosintacticas y 
lexico-semanticas. Asi, pueden utilizarse las pruebas del examen del lenguaje 
del nifio de Chevrie-Muller et a/. (1981), el test de construccién de frases de 
Murphy e¢ al. (1990), el test de clausura gramatical de Deltour (1991), el test de 
vocabulario de Deltour y Hupkens (1979) o el test de fluidez y de asociaciones 
de Gérard (1990). La funcion de formulacién es estudiada a través del entrete- 
nimiento y mediante instrumentos como la adaptacion francesa del test del re- 
portero de Renzi et al. (1979). La escala de disfasia de Gérard (1988) permite 
cuantificar los trastornos lingtiisticos fundamentandose en el interrogatorio y 
siguiendo su evolucion. 

También es cierto que el examen el lenguaje debe estar integrado dentro de 
un examen mas global que analice en especial las diversas facetas de la eficien- 
cia cognoscitiva (en particular las cualidades visoconstructivas) y el tratamien- 
to de las informaciones auditivas (memoria auditivo-verbal, reconocimiento de 
los sonidos no verbales). 
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Hipotesis etiologicas y datos de los examenes 
complementarios 


La etiologia exacta de las disfasias todavia es desconocida. La existencia de 
factores genéticos esta sostenida por la sobrerrepresentacion de los chicos y la 
incidencia familiar elevada de las disfasias de forma expresiva. El diagndstico 
por imagenes estatico es en principio normal y las pocas anomalias observadas 
en RM (especialmente a nivel de las regiones perisilvianas) no son nada espe- 
cificas. El diagnéstico por imagenes funcional ha podido mostrar hipoperfusio- 
nes de topografia variable en funcidn del tipo de disfasia: por ejemplo, tempo- 
ral izquierda en caso de agnosia auditivo-verbal, prefrontal izquierda en caso 
de disfasia expresiva. Se ha podido tratar una dificultad del tratamiento de las 
informaciones auditivas y verbales, alterando de esta forma la percepcion y la 
produccion del lenguaje. La observaci6n de figuras epilépticas es frecuente, 
sobre todo durante el suefio (v. anteriormente). El papel de las carencias educa- 
tivas y afectivas es impreciso. 


Tratamiento 


En un principio, el tratamiento esta fundamentado en la rehabilitacién logopé- 
dica. Su objetivo es a la vez estimular las conductas deficitarias (sin tampoco 
sumir al nifio en un sentimiento de fracaso) y eludirlas. El trabajo también debe 
centrarse, siempre que sea necesario, en la atencién y la memoria. Pero tam- 
bién hay que aprender a despistar y a manejar los trastornos emocionales que 
podrian ser provocados por el fracaso escolar y las dificultades que éste pue- 
diera engendrar en el seno familiar (padre y hermanos). De ahi la necesidad, en 
ocasiones, de una psicoterapia. El mantenimiento en el curso escolar normal es 
laborioso, con repeticiones y el paso a clases de adaptacion. Lo ideal seria, sin 
duda, el mantenimiento en el curso escolar normal en clases reducidas. La 
orientacion posterior hacia empleos que no estén centrados en las capacidades 
verbales puede permitir la incorporacion a un curso de formacion profesional 
(como la preparacion de un certificado de aptitud profesional). 


Dislexias del desarrollo 


Descritas por primera vez a finales del siglo xIx bajo el nombre de «ceguera 
verbal congénita» (Morgan, 1896), las dislexias del desarrollo hacen referen- 
cia, como sefiala su denominacién en el DSM, a un trastorno de la adquisicion 
de la lectura que puede afectar al reconocimiento de las palabras y la compren- 
sion de la lectura, que no puede ser imputado ni a un retraso mental, ni a una es- 
colarizacion inadaptada, ni a un trastorno sensorial, visual 0 auditivo, ni a una 
dolencia de lesion cerebral. Este trastorno, cuya prevalencia esta estimada en- 
tre el 2 y el 8% de los nifios con edad escolar, altera el curso de escolarizacion, 
mientras que el coeficiente intelectual verbal o de cualidades (el coeficiente in- 
telectual manual [CIM] o verbal [CIV] de la WISC) es superior a noventa. El 
CIV puede ser inferior al CIM. Este «trastorno especifico de la lectura» (CIE- 
10) surge, a veces, en nifios con antecedentes de trastornos del desarrollo del 
lenguaje oral y suele acompajiarse de dificultades en la ortografia. Las dificul- 
tades de adquisicion de la lectura pueden asociarse a comportamientos «pertur- 
badores» (hiperactividad, trastornos de oposicion). 
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En el plano clinico, la hipdotesis de una dislexia debe ser tomada en cuenta 
cuando existe una diferencia de las capacidades de dieciocho meses a dos afios 
en tests de lectura contrastada. El trastorno puede manifestarse desde los siete 
afios, pero puede desvelarse antes (seis afios), 0 unos afios mas tarde. Pero el 
disléxico no es un mal lector, que deba considerarse un sujeto con un simple re- 
traso de la adquisicion de la lectura. Al menos, hay que pensar que no es sdélo 
un mal lector, sino que presenta una alteracion especifica de los mecanismos de 
adquisicion de la lectura responsable de errores analogos a los observados en el 
trastorno de dislexias «adquiridas» del adulto. 


Clasificacion de las dislexias del desarrollo 


Por analogia con las dislexias adquiridas (v. cap. 4 pag. 70), el analisis de los 
errores de lectura de los nifios que sufren un trastorno de la adquisicion de la 
lectura ha permitido aislar dos grandes tipos de dislexias. 

Las dislexias fonologicas (todavia llamadas disfonéticas), las mas frecuen- 
tes (alrededor de los dos tercios de los casos), se caracterizan tipicamente por 
una preservacion de la lectura de las palabras, regulares o irregulares, mientras 
que los logatomas (0 «no palabras» 0 «seudopalabras») como tapulo o prali no 
se pueden descifrar correctamente, lo mismo que ocurre con las palabras que 
pertenecen al léxico pero son desconocidas por el sujeto. La lectura, lenta, en- 
trecortada y laboriosa es mas dificil si cabe, ya que los logatomas se componen 
de mas letras. Existen en particular: 


— Paralexias fonémicas, que alteran mas 0 menos la estructura fonoldgica de 
los logatomas o de las palabras no familiares (tuprilu > turlipu). 

— Errores de lexicalizacion, que convierten los logatomas en palabras (truli- 
po — tulipa). 

— Sustituciones verbales; algunas corresponden a errores visuales que desen- 
cadenan la producci6n de una palabra morfolégicamente proxima a la palabra 
deseada (paralexia visual como evoluci6n por evaluacion), otras a errores mor- 
foldgicos (como jardin por jardinero). 


Es tentador atribuir este tipo de dislexia a un dafio en la via fonoldgica de la 
lectura que impide la conversion de las letras (grafemas) en sonidos (fonemas). 
Cuando, ademas de los trastornos descritos anteriormente, la lectura de las pa- 
labras concretas a las que se puede atribuir facilmente una imagen (caballo, 
martillo) es mejor que la de las palabras abstractas (tristeza, alegria), y cuando 
el nifio comete errores semanticos (como bebé por nifio 0 carnero por cabra), 
se ha podido, por analogia con las dislexias adquiridas, clasificar al trastorno 
como dislexia profunda del desarrollo (Valdois, 1996). 

En el plano ortografico, las dificultades son mucho menores para las pala- 
bras familiares que para las palabras no familiares y también estan en funcion 
de la longitud de las palabras. Las dificultades de transcripcion de los logato- 
mas son evidentemente mayores. 

Las dislexias del desarrollo de superficie (Ilamadas disedeiticas) se caracte- 
rizan por una preservacion al menos relativa de la lectura de las palabras regu- 
lares y de los logatomas mientras que la lectura de las palabras irregulares es 
muy dificil, manifestando el nifio una tendencia a la regularizaci6n por una 
aplicacion estricta de las reglas de conversion grafema-fonema, asi leen oignon 
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(cebolla) oi/nion y no o/nion. En el plano de la escritura, de la misma forma que 
tiene tendencia a pronunciar todos los fonemas, el nifio escribe las palabras 
como las pronuncia. Este tipo de dislexia sugiere la preservacion del tratamien- 
to fonoldgico y el dafio en la «via» léxico-semantica de la lectura. 


Diagnostico y evaluacion 


El motivo de consulta susceptible de acabar siendo un diagnéstico de dislexia 
es, en primer lugar, la union de un retraso de adquisicion de la lectura y de alte- 
raciones de la lectura, lenta y dificultosa, que recuerda a los errores de lectura 
de los lectores normales en su afios de juventud. Lo que sugiere el diagndstico 
es, de todas formas, en la practica cotidiana, la observacion a través de tests de 
lectura de una diferencia de dieciocho meses a dos afios, representada por un 
nivel de edad 0 un nivel escolar. Los parametros estudiados son la velocidad y 
la correccién de la lectura por Emile, René y Marie de Burion (1960) 0 L ’Alouet- 
te de Lefefavrais (1967). Posteriormente se pueden analizar cualitativamente 
los errores que se han producido: omisiones, adiciones, sustituciones, confu- 
siones de letras, sonidos, o partes de las palabras. Algunas confusiones pueden 
ser clasificadas como auditivas (d por f) o morfoldgicas (c por e) 0 en espejo (b 
por d). Es necesario también evaluar la comprension de los textos leidos, lo 
que es posible gracias al Jeannot y Georges de Hermabessiére y Sax (1972) y, 
sobre todo, los tests de evaluacién de la competencia en la lectura de Khomsi 
(1990 y 1994, en Grégoire y Piérart). Estos ultimos estudian en primer lugar la 
identificacion de las palabras sin imponer una lectura en voz alta: el sujeto, 
examinando pares de etiquetas verbales e imagenes, debe decir si la palabra es- 
crita es «la palabra adecuada» distinguiendo los pares totalmente correctos 
(como la palabra champirion con la imagen correspondiente), los seudosinoni- 
mos de proximo campo semantico (como la palabra gato con la imagen de una 
vaca), los seudologatomas escritos (como la palabra telégono con la imagen 
del te/éfono), los homéfonos (como baca con la imagen del vaca). La segunda 
prueba evalua la comprension, pidiéndole al sujeto que escoja, en una serie de 
respuestas multiples de cuatro imagenes, las que corresponden a un texto escri- 
to. Otros tests se centran exclusivamente en la conciencia fonoldgica, como los 
tests de juicio o de creacién de rimas, 0 también de creacion de palabras por 
sustitucion o union de fonemas. 

Validar la existencia de trastornos de lectura supone asegurarse posterior- 
mente de las cualidades expresivas y receptivas del lenguaje hablado (Grégoire 
y Piérart, 1995). También hay que asegurarse de la ausencia de un retraso men- 
tal. La comparacion de los resultados obtenidos en los diferentes subtests de la 
WISC puede mostrar «perfiles psicométricos» particulares: asi, las notas obte- 
nidas en el grupo de subtests espaciales (cubos, rompecabezas, figuras incom- 
pletas) pueden resultar ser superiores a las del grupo de subtests que explora las 
aptitudes conceptuales (vocabulario, semejanzas, comprension), ellas mismas 
superiores a las del grupo de subtests que explora las aptitudes secuenciales 
(digitos, claves, aritmética), lo que define el «perfil» de Bannaytine. Asimis- 
mo, el perfil ACID esta caracterizado por una disminucion de los resultados en 
los subtests de aritmética, claves, informacion y digitos (Spafford, 1989). Si 
bien estos perfiles no son ni constantes ni especificos, invitan de todas formas a 
profundizar en el entorno perceptivo y neuropsicoldgico de la dislexia: estudio 


376 Neuropsicologia 


de las funciones visoespaciales y visoconstructivas, exploracién eventual de 
las capacidades perceptivas visuales y auditivas, exploracién de la memoria 
verbal y visual (palabras de Rey; Bateria de eficiencia mnésica 144 de Signo- 
ret, 1991). 


Hipotesis etiologicas 


Si bien el déficit de las aptitudes fonoldgicas es sin duda la razon de los trastor- 
nos de la lectura, la naturaleza exacta de las disfunciones permanece poco co- 
nocida. Se ha podido evocar una alteracion de la discriminacion auditiva de las 
frecuencias, lo que parece corroborar, por la grabacion y la negatividad de dis- 
cordancia (Mismatch Negativity o MMN), que es anormal en las variaciones de 
la frecuencia de un sonido pero que permanece normal en caso de variacién 
de su duracién (Baldeweg ef al., 1999). Asi es como podria estar alterado el 
retrocontrol necesario para el desarrollo de las habilidades fonoldgicas. Ade- 
mas, la alteracion de los potenciales mencionados visuales en sus componentes 
precoces, durante estimulaciones visuales rapidas y de bajo contraste, esta en 
coherencia con la constatacion con autopsia de una atrofia de las magnocélulas 
de los nucleos geniculados laterales (Livingstone y Hubel, 1987). Habria, por 
tanto, una dificultad del tratamiento rapido de las informaciones visuales. Esta 
doble debilidad del tratamiento secuencial de las informaciones visuales y au- 
ditivas podria también estar corroborada por la constatacién en RM funcional 
de la ausencia de activacion del area V5/MT vinculada a las magnocélulas de 
los nucleos geniculados laterales (cuerpos geniculados laterales) y otras areas 
de la corteza parietal posterior. 

Numerosas anomalias morfoldgicas también han sido observadas, de entre 
las cuales la ausencia de asimetria del p/anum temporal por desarrollo excesivo 
del planum derecho asi como microdisgénesis sugieren un trastorno de la mi- 
gracion embrionaria de las neuronas. Los estudios en tomografia por emision 
de positrones (PET) muestran anomalias diversas de activacién de numerosas 
regiones cerebrales, la diversidad de los protocolos como de las regiones soli- 
citadas no permite sacar una concepcion unitaria de la fisiopatologia de los 
trastornos (Robichon y Habib, 1996): incapacidad de activacion simultanea del 
area de Broca y del area de Wernicke debido a una disfuncion insular (Paulesu 
et al., 1996) o también una desconexi6n funcional entre el giro angular y las 
otras estructuras implicadas en la lectura, como la corteza visual extraestriada 
y el area de Wernicke (Horwitz et al., 1998). 

Existe indudablemente una prevalencia masculina de las dislexias y las ob- 
servaciones de familias sugieren la intervencién de factores genéticos, pudien- 
do ser la transmisioOn monogénica (en particular autos6mica dominante) o poli- 
génica. Algunos estudios intentan enlazar algunos fenotipos de dislexias con 
localizaciones especificas, especialmente sobre los cromosomas 1, 6, 15 y 16 
(Grigorenko et al., 1997). 


Tratamiento y pronostico 


La ayuda rehabilitadora esta fundamentada en una evaluacion rigurosa del tras- 
torno de la lectura, en los caracteres de las dislexias, en las otras alteraciones 
neuropsicoldgicas asociadas, asi como en la evaluacion de la vista y de la audi- 
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cidn. Se trata pues de una reeducacién personalizada que debe acompafiarse de 
una consideracion de los desérdenes psicolégicos que pueden acompaiiar a la 
dislexia. Algo ideal son las clases escolares adaptadas para disléxicos (reduci- 
das, con formacién del profesorado). A menudo, el aprendizaje de la lectura 
deja persistir dificultades en la edad adulta. La incidencia de la depresion es 
mas elevada en los jévenes adultos disléxicos que en la poblacién normal. 


DISCALCULIAS DEL DESARROLLO Y DISFUNCIONES 
DEL DESARROLLO DEL HEMISFERIO DERECHO 


Discalculias del desarrollo 


Afectan al 5% de los nifios escolarizados sin que haya prevalencia de sexo. 
Afectan menos a la comprension y la produccién de los numeros que al sistema 
de calculo (formas aritméticas, procedimientos de calculo, v. cap. 6, pag. 88). 
La WRAT (Wide-Change Achievement Test Revised) evalua los resultados en 
lectura, ortografia y aritmética, con un nivel | de 7 a los once afios y un nivel 2 
de 12 a los setenta y cinco afios (Jastak y Wilkinson, 1984). La parte aritmética 
ha sido objeto de una adaptacion francesa (Joussineau ef al., 1995). Las discal- 
culias del desarrollo se asocian una de cada cinco veces a un trastorno deficita- 
rio de la atencion, y una de cada seis a una dislexia (Gross-Tsur ef al., 1996). 
Las discalculias puras se acompajian de resultados normales en la lectura y en 
ortografia y surgen en un entorno escolar correcto y en ausencia de cualquier 
trastorno sensorial. No obstante, el examen neuropsicoldgico de las discalcu- 
lias desvela un entorno diverso que ha permitido sugerir que existia tan pronto 
una disfuncién del desarrollo del hemisferio derecho (CIV > CIM, capacidades 
lingtiisticas orales y escritas satisfactorias, pero mediocres resultados visoespa- 
ciales), como una disfuncion del hemisferio izquierdo (CIM > CIV, capacida- 
des en aritmética superiores a las capacidades lingiiisticas y capacidades viso- 
espaciales satisfactorias), mientras que en otros lugares se puede observar un 
déficit mas difuso de las capacidades lingtiisticas y visoverbales (Rourke, 1985). 
Las discalculias mas severas acompajfiarian a las disfunciones del hemisferio 
izquierdo (Shalev et al., 1995). Asociaciones de déficits pueden incluso cons- 
truir un sindrome de Gerstmann del desarrollo con disgrafia, discalculias, défi- 
cit del reconocimiento de los dedos y de la orientacién derecha-izquierda (Van 
Hout, 1995). 


Disfunciones del desarrollo del hemisferio derecho 


Descritas en particular por Weintraub y Mesulam en 1983, que las denomina- 
ron «sindrome de incompetencia social», asi como por Rourke en 1985, que las 
llamo «déficits no verbales del aprendizaje», se caracterizan por una incapaci- 
dad de interpretar el comportamiento no verbal del entorno (expresion facial, 
prosodia emocional), mientras que el lenguaje, aunque disprosddico, tiene un 
contenido léxico satisfactorio. Existe en el plano psicométrico una disociacién 
entre el coeficiente intelectual verbal y el coeficiente intelectual de resultado, 
en detrimento del segundo por déficit de las capacidades visoespaciales y viso- 
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constructivas reflejado en particular por los pobres resultados en los subtests de 
cubos y de rompecabezas. El calculo también es deficitario. La clasificacion 
nosoldgica de los trastornos esta lejos de ser univoca: diagnéstico por image- 
nes normal o mostrando procesos de lesiones no especificas, caracter familiar o 
no familiar del trastorno. Algunos casos estan considerados como proximos a 
un sindrome de Asperger (v. anteriormente y McKelvey ef al., 1995). 

El sindrome de Turner, caracterizado por la presencia de un unico cromo- 
soma X, tiene una incidencia de 1/10.000 nifios y se desvela por una estatura 
pequefia, amenorrea primaria e impuberismo. Se acompajia de déficits neuropsi- 
colégicos que afectan generalmente a las cualidades visoespaciales y al calcu- 
lo, lo que evocaria una disfuncion hemisférica derecha. La anaritmetia afecta- 
ria mas bien a los procedimientos de calculo (v. pag. 91), aunque también han 
sido sefialadas dificultades de memorizacion de formas aritméticas (tabla de 
multiplicacion), al menos en las pruebas de tiempo limitado (Rovet ef al., 
1994). Pero es dificil delimitar un perfil homogéneo, ya que algunos estudios 
informan también sobre un déficit de las funciones lingtiisticas asociadas al dé- 
ficit visual (Murphy ef a/., 1994) en los sindromes de Turner completos, mien- 
tras que los sindromes mosaicos (que asocian la yuxtaposicion en los tejidos de 
clones X a clones XX 0 XXX 0 XY) solo se distinguirian de los sujetos norma- 
les por un pobre resultado en los tests del lenguaje. El diagndéstico por neuro- 
imagen estructural (RM) no muestra anomalias, mientras que el diagnéstico 
por neuroimagen funcional indica mas bien un déficit metabdlico en las regio- 
nes posteriores de los dos hemisferios (Watkins ef al., 1991), lo que indica, de 
un forma todavia fragmentaria, el papel desempefiado por el cromosoma X y 
las hormonas sexuales en el funcionamiento de la neocorteza. 

El sindrome de Williams (0 de Williams-Beuren) se caracteriza por una es- 
tatura pequefia, una micrognatia, una estenosis adrtica y una hipercalcemia que 
se esfuma después del noveno mes y que se acompafia de tasas elevadas de 
1,25-dihidroxivitamina D. Existe una supresion del gen de la elastina en el cro- 
mosoma 7 (7q11.23). Este sindrome se acompafia de alteraciones neuropsico- 
logicas, realizando una disociacion relativa entre las cualidades verbales (rela- 
tivamente dispensadas) y las cualidades visoconstructivas, visiblemente mas 
alteradas, con alteraciones severas de capacidades de calculo que evocan un 
sindrome de disfuncioén hemisférica derecha. Las aptitudes musicales estan 
sorprendentemente desarrolladas, no en solfeo (la lectura y transcripcion de 
partituras pueden resultar dificiles), sino en el reconocimiento y la produccién 
de los ritmos y melodias, yendo hasta el oido absoluto, es decir, la posibilidad 
de reconocer las notas (elevacion tonal) sin referencia a una nota base. Esos ni- 
fios son hipercinéticos y manifiestan «hipersociabilidad». Pueden surgir infar- 
tos cerebrales vinculados 0 no a estenosis de las arterias cerebrales. La RM 
muestra una reduccién de volumen de las regiones posteriores del cerebro. Las 
aptitudes musicales parecen coexistir con una acentuacion de la asimetria 
«normal» del planum temporal, tal como ha podido ser observada en musicos 
dotados de oido absoluto (Robichon y Seigneuric, 1999). 

La enfermedad del tic de Gilles de la Tourette puede asociarse a manifesta- 
ciones obsesivo-compulsivas 0 a una hiperactividad con déficit de la atencidn. 
También puede acompafiarse de un déficit de las cualidades visoespaciales y 
visoconstructivas evocando una disfuncién del hemisferio derecho (Sandyk, 
1997). 
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Se han observado también déficits que evocan una disfuncidn del hemisferio 
derecho en el sindrome de déficit de la atencién, especialmente cuando no se 
acompaiia de hiperactividad (Garcia-Sanchez ef al., 1997). 


Recuadro 23.1 
Sindrome de Rett y sindrome del cromosoma X fragil 


El sindrome de Rett es una afeccidn genética dominante vinculada a la X, 
letal en los nifios, que se manifiesta en nifias cuyo nacimiento y desarrollo 
psicomotriz inicial han sido normales. Los trastornos empiezan entre los 
cinco y los cuarenta y ocho meses y asocian una disminucion del crecimien- 
to de la cabeza, una pérdida de los movimientos adaptados de las manos 
que son presas o victimas de movimientos estereotipados, un deterioro 
cognoscitivo, una ataxia y, a veces, crisis epilépticas o también bruxismo. El 
diagndstico por imagenes puede mostrar una discreta atrofia cerebral. El 
tratamiento es sintomatico. El sindrome de la X fragil vinculado a la muta- 
cién del gen FMR 1 es la causa mas frecuente de retraso mental hereditario 
cuya incidencia es de uno sobre cuatro mil en los hombres, y de uno sobre 
siete mil en las mujeres. Los trastornos neuropsicoldgicos se acompanan de 
una dismorfia, con alargamiento de la cara, una frente ancha, orejas gran- 
des y una macroorquidia. Se puede constatar un retraso mental, un sindro- 
me autistico, un trastorno de la atencidn con sindrome de hiperactividad. 
El tratamiento es Unicamente sintomatico. 
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Recuperacion en memoria, 167, 174, 189 
Red (es) 
asociativas distribuidas, 33 
distribuida, 31 
neurales, 31 
Reduccion 
de la fluidez, 369 


del lenguaje, 44 
Reduplicacioén (es) 
contextual, 362 
de hechos, 360 
de si mismo, 360 
Rehabilitacion, 52 
del lenguaje, 52 
Referencia egocéntrica, 131 
Reflejo (s) 
cécleopalpebral, 85 
cutaneo simpatico, 293 
de defensa, 85 
de la cornea, 85 
de parpadeo a la amenaza, 96 
de prension, 227 
forzada, 165, 239 
de succion, 227, 239 
fotomotores, 96 
palmomentoniano, 239 
simpatico, 110 
Region perisilviana, 61 
posterior, 64 
Reglas sintacticas, 22, 88 
Regulacion verbal de los actos motores, 
156 
Regularizacion, 70, 374 
Reminiscencias, 187 
Representacion (es) 
3D, 101, 105 
categoriales, 33 
del espacio extracorporal, 127 
estructurales, 106 
al léxico, 105 
mental del espacio, 124 
prelexicales, 32, 33 
semanticas, 28, 30, 31-32, 211 
simbdlicas de las cifras, 93 
Resolucion de (los) problema (s), 153, 154, 
161, 169, 223 
matematicos, 161 
Resonancia magnética, 222 
Respuestas en espejo, 156 
Retrasos de la adquisicion del lenguaje, 
370 
del habla, 21 
del lenguaje, 21 
mental (es), 371, 373, 375 
simples de lenguaje, 370 
de habla, 370 
Retropulsion, 84 
Rigidez, 225 
Risa 
espasmodica, 230, 321 
forzada, 323 
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Risa (cont.) 
y llanto 
epiléptico, 322 
espasmédico, 321 
Risperidona, 278 
Rituales, 186 
Rivastigmina, 276 
RM, 373, 378 
funcional, 376 
Rompecabezas, 18, 378 
Rotacion mental, 118, 119 


Ss 


Saber semantico, 40 
Sacudidas, 85, 113, 127 
Sarcoidosis, 225 
SDI, 220 
Sed, 297 
Seguimiento de una sefial, 184 
Semejanzas, 13, 18, 163, 211, 221, 375 
de la WAIS, 188 
Sensaciones, 352 
Sensibilidad (es) 
a las interferencias, 157 
al contrastre, 98 
lemniscales, 148 
Sensorium, 75, 78 
motorium, 78 
Sentimiento de saber, 160, 179 
Serotonina, 299 
Seudo 
demencia, 215 
depresiva, 214 
hemianopsia, 198, 199, 200 
izquierda bajo orden verbal, 200 
logatomas, 375 
palabras, 375 
rabia, 298 
Sida, 227 
Sifilis, 222 
Signo (s) 
aritméticos, 88 
de la mano extrafia, 86 
Simultagnosia, 68, 99, 114 
Sinapsis, 2, 3 
Sindrome (s) 
abtlico, 342 
adiposo-genital de Babinski-Frélich, 296 
afasoagnosoapraxico, 239 
afectivo-cognitivo cerebeloso, 344 
alexia-agrafia, 39 
amneésico (s), 168, 175, 178, 179 
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apractogndsico, 120 
atimormico, 292, 321, 342 
autistico, 379 
bulbar, 20 
calloso, 195 
cingular anterior, 155 
coreico, 226 
de afasia adquirida con epilepsia, 50 
de aislamiento del area del lenguaje, 46 
de alucinaciones, 342 
de Anton, 96 
Babinski, 136 
de apneas del suefio, 356 
de Asperger, 370, 371, 378 
de Atlas, 319 
de Balint, 99, 113, 269 
de Benson, 269 
de Capgras, 111, 160, 183, 361, 362, 363 
de Charles Bonnet, 356 
de Déjerine Mouzon, 149 
de dependencia al contexto, 86 
de desconexion, 40, 202 
de Fahr, 253, 342, 358 
de desintegracién fonética, 44 
de Dide y Botcazo, 97, 180 
de Fregoli, 361 
de Ganser, 186 
de Gerstmann, 39, 48, 60, 61, 62, 70, 92, 
137, 138, 269 
de Strausser-Scheinker, 228 
del desarrollo, 377 
de hiperactividad, 342, 379 
de ideas fijas postoniricas de Régis, 356 
de ilusion de Fregoli, 361 
de incompetencia social, 377 
de inmunodeficiencia adquirida, 165 
de intermetamorfosis, 361 
de Kliiver-Bucy, 213, 268, 288, 295, 
299, 345 
de Korsakoff, 179, 180, 182, 184, 224, 
262 
nutricionales, 181 
postraumatico, 182-183 
tumorales, 182 
de la hemorragia talamica posterior, 340 
de la isla de Guam, 247, 271 
de la malabsorcion intestinal, 182 
de la memoria tampon grafémica, 64 
de la pérdida de activacion psiquica, 292 
de la rodilla inferior de la capsula 
interna, 165 
de la X fragil, 372, 379 
de Landau-Kleffner, 50, 371 
de Lennox-Gastaut, 371 
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Sindrome (cont.) 
de Lesch-Nyhan, 305 


de los anticuerpos antifosfolipidos, 232 


de Miinchausen, 96 
de Prader-Willi, 296 
de preocupacion aguda, 137 


de puntas-ondas continuas del suefio, 50, 


371 
de Rett, 372, 379 
de Riddoch, 108 
de Shy-Drager, 85 
de Turner, 378 
de Urbach-Weithe, 289 
de Verger-Déjerine, 149 
de West, 371 
de Williams, 378 
demencial (es), 207, 221, 223, 232 
disejecutivo, 227 
extrapiramidal, 278 
fonoldgico-sintactico, 370 
frontal, 29, 152, 153, 212, 213, 230 
léxicosintactico, 370 
mixto (s) 
auditivo-receptivo, 371 
receptivo-expresivos, 370 
paraneoplasicos, 180 
poliuro-polidipsicos, 297 
postraumatico, 185 
psicoorganico,206, 223, 226, 302 
psicotico, 227 
semantico-pragmatico, 370, 371 
seudobulbar (es), 20, 230, 321, 371 
demencial, 223 
Sintagmas, 22, 44 
Sintaxis, 37, 50 
Sinucleinopatia, 234, 272 
Sismoterapia, 180 
Sistema (s) 
alfabético, 58 
alografico, 65 
atencional de supervision, 161, 169 
colinérgico, 238 
de calculo, 92, 93 
de comprension de los numeros, 92 


de control de la iniciacién de elocuci6n, 


46 

de la motivacion, 292 
de imagen, 108 
de memoria a corto plazo, 171 
de produccion de los nimeros, 92 
de tratamiento visolimbico, 363 
dopaminérgico, 238, 296 
extrapiramidal, 20, 223 
ideografico, 58 


léxicosemantico, 72 
limbico, 3, 4, 5, 6, 148, 152, 153, 154, 
180, 287 
magnocelular, 98 
mesolimbico, 358 
mnésicos, 175 
motivacional-emocional, 286 
nervioso autdnomo, 153, 155 
neuronal de aversion, 298 
noradrenérgico, 238 
parvocelular, 98 
piramidal, 20 
reticular, 3 
activador, 10 


semantico, 29, 30, 31, 103, 104, 107, 110 
de la representacion de los nimeros, 


91 
serotoninérgico, 238 
visolimbicos, 364 
Sobreinterés, 365 
Sociopatia, 154 
adquirida, 155, 286, 335 
Somatognosia, 364 
Somatoparafrenia (s), 363, 364 
Somatotopia, 148 
Sonambulismo, 306 
Sordera (s), 368, 371 
cortical, 42 
verbal (es), 29, 33, 48, 144, 266 
pura, 42 
Sosias, 361 
Span, 91, 168, 169, 171-172 
auditivo, 168, 174, 189 
verbal, 168 
visual, 168, 189 
Striatum, 129, 152, 176, 343 
ventral, 292, 358 
Stroop, 164 
Stuck-in-set perseveration, 160 
Subtests de la WAIS, 18 
Suefio 
del demente, 278 
paraddjico, 358 
rapido (trastornos comportamentales 
del), 234, 243, 245, 249, 250 
Suefios animados, 358 
Supresion articulatoria, 169 
Surco (s) 
calcarino, 8, 9, 96 
central, 8 
cingular, 9 
lateral, 8 
parietooccipital, 8 
temporal superior, 120, 128 
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Suspension del lenguaje, 10, 34, 45, 46, 51, 


84 
Sustancia (s) 
amiloide, 237 
blanca, 2, 46, 75, 133, 165 
periacueductal, 45 
periventricular, 230 
subcortical, 230 
gris, 2, 165 
periacueductal, 290, 298 
innominada, 238 
negra, 2, 152, 237, 242, 244, 272, 340 
Sustituciones verbales, 374 


T 


Tacrina, 276 
Talamo, 2, 27, 40, 42, 46, 47, 66, 75, 122, 
127, 128, 133, 137, 148, 152, 153, 180, 
230, 340, 341, 342, 362, 369 
Taquitoscopio, 200 
Tarea (s) 
de decision lexical, 32 
de recuerdo, 169 
de inmediato, 208 
de respuesta diferida, 153 
de span, 208 
Tauopatias, 234, 268 
Tegmento mesencefalico, 152, 358 
Telencéfalo basal, 180, 182 
Teleopsia, 354 
Temblor del cordero, 228 
Teoria de la mente, 335, 371 
Terapia electroconvulsiva, 362 
Terapia melddica y ritmica, 52 
Test (s) 
colores-palabras, 157 
comportamental de inatencion, 126 
de Albert, 126 
de aprendizaje, 159, 179, 180 
de laberintos, 159 
verbal de California, 189, 221 
serial de las quince palabras de Rey, 
189 
de automatismos verbales, 211 
de Beauregard, 188 
de autoorden de las respuestas, 159 
de biseccidn de lineas, 131 
de clasificacion de las cartas de 
Wisconsin, 160, 262 
de clausura gramatical, 372 
de construccion de frases, 372 
de control mental, 157 
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de D48, 164 
de decision 
de objeto, 107, 265 
léxica, 30 
de denominacion, 188, 211, 221 
de enumeracion de puntos en 
presentacion taquitoscopica, 174 
de escucha dicotica, 10, 201, 202 
de evaluacion 
de la competencia en lectura, 375 
rapida de las funciones cognoscitivas, 
12, 14 
de exploracion visual tachando una 
figura repetida, 17, 131, 157 
de Farnsworth, 107 
de fluencia, 188, 221 
alternada, 162 
verbal, 210, 211 
y de asociaciones, 372 
de Grober-Buscke, 174, 175,189, 209, 
221, 240 
de Hayling, 263 
de inteligencia general, 180 
de Isaacs, 162 
de Ishihara, 107 
de juicio, 375 
de direccion de lineas, 118, 119 
de la Alouette, 375 
de la figura compleja de Rey, 189, 198 
de la Torre 
de Hanoi, 159, 176 
de Londres, 159, 240 
de Toronto, 159 
de las figuras mezcladas, 157 
de las matrices progresivas de Raven, 
164 
de las palabras de Rey, 158, 175, 227, 240 
de lectura, 374 
de Lilia Ghent, 17, 99 
de los cubos de Corsi, 189 
de Poppelreuter, 17, 99, 100 
de praxias tridimensionales, 80 
de respuestas diferidas, 158 
de retenciOn visual de Benton, 189, 221 
de Seashore, 144, 145 
de toma de decision, 263 
de Vocabulario, 372 
de Wada, 10, 49, 202 
de Weintraub y Mesulam, 126 
de Wisconsin, 262 
del juego, 333 
del reloj, 217 
del reportero, 372 
del supermercado, 211 
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Test (cont.) 
go no go, 160 
Northwestern Syntax Screening, 372 
Odd Man Out, 157 
Palm Tree, 188 
psicométricos, 220, 371 
Rivermead Behavioural Memory, 188 
Tetraplejia, 363 
Tics, 343 
Tiempo de reaccion, 344 
Token-test, 28, 372 
Tomodensitometria, 222, 224, 225, 226, 
229, 230 
Tomografia por emisi6n de positrones, 52, 
376 
Trail making, 157, 158, 160, 164, 227, 348 
Transcodificacion, 88 
de los nimeros, 92 
Transduccion, 3 
Transferencia, 198, 202 
interhemisférica, 202 
intrahemisférica, 108 
Transposiciones visofonatorias, 37 
Trastorno (s) 
afectivo bipolar, 320 
cognitivo leve, 217 
comportamentales del suefio rapido, 
234, 243, 245, 249, 250, 304, 306 
de adquisicion 
de la lectura, 373 
del lenguaje, 370, 371 
de la articulacion, 47 
de la atencidn, 348, 379 
de la denominacion, 35 
de la memoria, 179, 229 
asociados a la edad, 216 
de la percepcién espacial, 118 
de la produccion fonoldégica, 371 
deficitario de la atencién, 377 
del control de los impulsos, 300 
del humor relacionado con una afeccién 
médica, 313 
depresivo mayor, 313 
especifico de la lectura, 373 
explosivo intermitente, 252, 300, 302 
fonéticos puramente funcionales, 371 
invasor del desarrollo, 371 
mnésicos, 239 
oposicion (es), 300, 373 
organico de la personalidad, 302 
Tratamiento (s) 
fonoldgico, 41 
lexicosemanticos, 49 
semantico, 29, 31, 41 


Traumatismo (s) 

craneal (es), 182, 184, 185, 215 

craneoencefalicos, 97, 304, 362 
Triada de Hakim y Adams, 229 
Trigono, 4, 6, 158, 180, 182, 192, 193 
Trisomia 21, 239, 372 
Tromboflebitis cerebral, 226 
Tronco encefalico, 3, 153 
Tubérculo (s) 

cuadrigéminos anteriores, 98 

mamnilar (es), 4, 182, 193 
Tumor (es), 97 

bifrontales internos, 182 

callosos, 192 

cerebrales, 153 

del techo del tercer ventriculo, 182 

frontal (es), 84, 215, 224 

frontocallosos, 84 

intracraneal, 51 

mediofrontales, 158 

talamico, 184 

temporal (es), 184, 224 

trigonal, 184 
Tutela, 280 


U 


Unidades 
de la primera articulacion, 21 
de la segunda articulacion, 22 
de la tercera articulacion, 22 
lingitisticas, 23 
Union al modelo (closing in), 82 
Utilizacion de una parte del cuerpo como 
objeto, 211 


v 


V5, 32 
Vasoespasmo, 184 
Vectores atencionales, 130 
Velocidad motora, 227 
Verbalizacion, 34-35 
Verbos, 31 
Vermis, 345 
Vestido, 121 
Via (s) 
cerebelosas, 20 
de la lectura, 71 
de la ortografia, 63 
de la produccién de la palabra, 41 
extrapiramidales, 20 
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Via (cont.) 
fonoldgica, 64, 70, 71 
de la lectura, 374 
geniculotemporale (s), 140, 141 
lexical, 63, 70 
de la lectura, 375 
no semantica, 63, 72, 104 
occipito 
parietal, 98 
temporal, 97 
piramidales, 20 
Vigilancia, 10 
VIH, 222, 226 
Violencia, 258 
Virus lentos, 228 
Vision 
binocular, 118 
estereoscopica, 118 
Vitamina E, 277 
Vocabulario, 211, 375 
WAIS, 188 
Vocalizacion, 45 
Volumen verbal, 32 
Voz bitonal, 20 
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Ww 


WAIS, 17, 91, 157, 163, 164, 174, 211, 
212, 221, 349 

Wide-Change Achievement Test Revised, 
377 

WISC, 368, 373, 375 

Wisconsin, 164, 348 

WRAT, 377 


Y 


Ya 
oido, 187, 356 
visto, 187, 356, 365 
vivido, 187 


Z 
Zona (s) de convergencia, 31, 32, 33 


polimodal, 103 
Zooagnosia, 110 


